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INTRODUCTION

PRE“IERE PARTIE : RAPPELS GENERAUX

CHAPITRE 1 : RAPPEL EPIDEMIOLOGIQUE

1.1 - Fréqguence

1.1.1 - Répartition géographique
- Répartition géographique générale

- Las particulier de l'Afrique

Influence des migrations
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1.2 - Notion d'épidémie

1.3 - Etude des formes familiales

CHAPITRE 2 ¢ RAPPEL HISTOLOGIQUE ET BIOCHIMIQUE DE LA MYELINC
NORMALE

CHAPITRE 3 ¢ RAPPEL ANATOMO -~ PATHOLDGIUWUE
2.1 - La sclérose en plaques
3.1.1 - Les plaques

3.1.1.1 - Macroscopie

3.1.1.2 - Microscopie
3.1.2 - Topographie

3.2 - Les formes apparentées

3.2.1 - Neuromyélite optique
3.2.2 - Sclérose concentrique de Balo
3.2.3 - Maladie de Schilder



CHAPITRE 4 : ETIOPATHOGENIE

4.1 - Facteur immunologique

4.1.1 - Encéphalomydélite allergique expérimentale
4.1.2 - Auto-immunisation vis-&8-vis du systéme
nerveux central

4.1.3 - Autres arguments

4.2 - Facteur génétique

#,2.1 ~ Différences raciales
6.2.2 - Systéme H.L.A,
4.2.3 - S.E.P., Familiales

4.3 -~ Hypothese virale

4.3.1 - Foyers épidémiques

4.3.2 - Identification de certaines particules virales

DEUXTEME PARTIC : ASPECTS CLINIQUES

CHAPITRE 1 : DES AFFECTIONS DEMYELINISANTES EN ZONE D'ENDEMIC

1.1 - Nosographie des affections démyélinisantes
1.1.1 - Sclérose en plaques
1.1.2 - Encéphalomyélite ailguc disséminde
1.1.3 ~ Neuromyélite optigue de DEVIC
1.1.4 -~ Maladie de SCHILDER
1.1.5 - Sclérose concentrique de BALD

1.2 - Formes classiques de début de la S.E.P.

1.2.1 - Manifestations premi&res habituelles

1.2.1.1 - Signes oculaires

1.2.1.2 - Signes vestibulaires et cochléeires
1.2,1.3 - Signes moteurs

1.2.1.4 -~ Troubles sensitifs

4
1.2.1.5 - Syndromes cérébelleux



1.2.2 - Manirestations premiéres atypiques

1.2.2.1 ~ Aspeclts sémiologiques rares

1.2.2.2 - Groupements syndromiques trompeurs

1.3 - Signes cliniques 3 la périocde d'état
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1.3.1 - Troubles moteurs
1.3.1.1 ~ Déficit moteur
1.3.1.2 - Signes pyramidaux
1.3.1.3 - Plus rarement
1.3.2 - Troubles sensitifs
1.3.3 - Troubles ogculaires
1.3.4 -~ Troubles cérébelleux
1.3.5 - Troubles vestibulaires
1.3.6 - Nerfs créaniens
1.3.7 -~ Troubles génito-sphinctériens
1.3.8 - 5ignes de lésions hémisphériques
! 1.3.9 - Troubles psychiques et intellectuels
1.3.9.1 - Manifestations psychiatriques algués
{ 1.3.9.2 - Crands dtats démentiels
[ 1.3.10~- Manifestations particulieéres
! 1.4 - Fermes cliniques
[ 1.4.1 - Formes symptomatigues
1.4.1.1 ~ Forme clsssique de CHARCOT et VULPIA™
! 1.4.1.2 - Formes spinales
1. .3 -~ Fformes sensorielles
! 1.4,1.4 - Formes cérébelleuses
l.4.1.5 - Formes mésocéphaliques
1.4.2 - Vormes évolutives

1.4,2.1 - Formes graves
1.4.2.2 ~ Formes sévéres |

1.4.2.3 - Formes bénignes
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1.4.3 - Formes familiales
1.4.4

1.4,5 - Formes tardives

Formes juvéniles
l1.4.6 -~ Formes associédes

Evolution

.1 ~ Evolution générale de la maladie

1.5.1]
1.5.2 - Types évolutifs
1.5
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.2 - Complications et mort dens la S.E.P.

Pronostic

1.6.1 -~ Durée movenne d'une sclérose en plagues

1.6.2 - Qualité de la survie
1.6.2.1 - Eléments généralement pdéjoratifs
1.6.2.2 - Autres facteurs de pronostic

Problémes de diagnostic posés par la S.E.P.

1.7.1 - Diacnocstic clinique
1.7.1.1 - S.E.P, certaines
l1.7.1.2 - 5.E.P. probables
1.7.1.2 - S.E.P. possibles
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.2.6 - Examens radiclogiques
- Radiographies simples
~ Radiocgrephies avec produits de
contraste
- Scanner
- I.R.M.
1.7.2.7 - Electroencéphalographie



1.7.3 - Diagnostic différentiel devant

1.7.3.1 - Forme cérébello-pyramidale

1.7.3.2 - Forme spinale
1.7.32.3 - Atteinte vigsuelle

1.8 - Traitement

l1.8.1 - Mesures palliatives
1.8.2 - Traitement & visée curative
1.8.3 - Prise en charge du malade

CHAPITRE 2 ¢« AFFECTIONS DEMYELINISANTES EN AFRIQUE

2.1 - Circonstances d'apparition
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2.3 - Furmes & 1la période dfétat
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2.5 - Examens conmplémentaires
2.& - Pronostic

2.7 - Traitement
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2. - Les observations
2.1 - Présentation des observations
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La sclérose en plaques appeléde: encore sclérose multiple ou sclér:
multiloculaire ou sclérose disséminéde (6 5 67), représente le type
méme des affections démyélinisantes du névraxe : elle en constitue la
modalité la plus fréguente et la plus importante,; sans commune mesure
avec les autres variédtés de maladies démyélinisantes quil sont olus ou

moins directement apparentées.

L'applicatien de "Sclérose en plaqgues"” (S.E.P.) n'est gas
récente : on la doit & CHARCOT qui la dénomma ainsi en 1848 & partir
des constatations nécropsiques faites & cette époque sur un certain
nombre de amalades décédés a différents stades de la maladie, qui

mettaient en édvidence sur l'encéphale surtout et la moelle, des plaquc

de scléroses.

Sa dénomination n'a pas varié, bien qu'a notre époque, bon
nombre de maladies portent une appelation en rapport avec leurs causes

ou  leurs mécanismes.

£ Ce terme peut paralitre archaigue, et 11 fault reconnsitre que
3 si des découvertes biologiques ou électro~physiologiques importantes

k- ont été¢ faites & son sujet, elles n'ont pas été déterminantes nuant

a son étiologiec ct ses mécanismes d'installation.

Les nouvelles techniques d'imagerie médicale tant la
tomodensitométrie (T.D.M.) que l'imagerie par résonance magnétique,
ont mis en ¢vidence des imaqges d'apparence hyperdense, correspondant
4 des plaques apr®s confrontation radio-anatomique ; cco qul tendreilt
a conforter son appellation ancienne. Ces movens nouveaux sont d'un

apport diagnostic capital.
Ainsi, lc terme "sclérose en plaques”, comme ses Synonymes,

met l'accent sur le caractére anatomique fondamental de la maladie

les plagues et 1la sclérose.

o/ o




L'étude de la répartition de la S.L.P. dans le monde & montré

fréquente dans les pays froids que dans les pays

l'intervention d'un agent exogéne sur un terrain particulier raciasl,

familial ou individuel. Cette hypothése, tentative d'explication

étioclogique, est actusllement critiquée (91).
Sa rareté,; traditionnellement reconnue en Afrigue Noire, neut
faits bien différents :© soit, elle est

sans étre fréguente, moins rare qu'on n:

8tre le résultat de deux effer.

tivement rare; solit elle est,
peut le penser, mais son diagnostic est rendu difficile par le mangue
de moyens paracliniques, biologiques mais surtout radiologiques.

Le but de notre travail est de montrer :

1°/ La frégquence de la S.E.P. dans nos régions.

2°/ De décrire les espects cliniques particuliers que revit

cette malacie au Sénégal sur une population de race noire

Dans une premiere partie,; nous allons faire un rappel dpidé-
anatomopathologique, étiopathogénique ensullte nous

miologique,
des afections démydllinisanioes on zone

décrivons les aspects cliniques
I'analyse et le

diendémic puls en Afrigue Nolre. Nous terminerons par

commentaires cdes dosslers.,
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1 - Rappel épicdémiologique

1.1 -~ La fréquence

Affection neurologigue la plus fréquente en Europe ct en

Amérique du Nord, la S.E.?. est quasiment méconnue sur le continent

africain.

1.1.1 - Répartition géoqraphique (Voir page 6

La répartition de la maladie n'est pas homogéne sur la sur-
face du globe. La fréquence auamente selon la latitude au fur et a
mesure que l'on ls’éloigne de l'équateur. Il en esl ainsi pour 1'hé-

misphére Nord et probablement aussi pour 1l hémisphére Sud.

L'on constate qu'en ce qui concerne 1'Amérique du Nord et
I1'"Burope, ce critére se vérifie puisque la maladie est plus fréquente
dans le Sud du Canads et le Nord des Etats-Unis, ainsi que dans les
pays européens du Nord par rapport aux pays curopéens du pourtour

méditérranden ou aux Etalts du Sud des I.S.A..

Dans 1l'hémisphére Sud, ure constatation identique est faite,
puiscue 1a nouvelle Zélande et 1'Australie du Sud sont les Zanes less
touchées. Mais la premieére exception a cette "régle'", est lec Japon.
Alors que ce pays se trouve & une latitude comparable aux pays nordi-
ques d'bturcpe et d'Amérigue, la maladie y est trés peu répanduc paur

pas dire rare.

D'autre part, pour une latitude identigue, la longitude peu!

faire varier l'importance de la prévalence ct ainsi a-t-on pu identif.

et trois

d'authentiques foyers. Bussi vaut-il mieux parler de zones,

zones principales ont été déterminées :

19/ Zones de haute prévalence

30 & 80 cas pour 100 000 habitants : Sud du Canada; Nord
des USA,; Europe du Nord, Australie du Sud, Nouvelle Zélande. La Sarda:
gne, fle du Sud de l'Italie est une zone de haute prévalence alors que

le reste du pays est considéré comme une zone de moyenne prévalence.

oo/ e
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2°/ Zones de moyenne prévalence

S 3 25 cas pour 100 000 habitants : Sud des USA; le Sud de

1'Europe, le reste de l*Australie.

30/ Zones de basse prévalence

Moins de 5 cas pour 100 0CO babitants

L'Asie (surtout le Japon, la Corée et Formose), l*AFriqué.

Ju'en est-il donc en Afrique 7

L'extréme rareté de la maladie était et est toujours en

général, affirmée.

C'est enAfrique du Sud que les études les 3lus poussées ont
été faites. Elles sont d'autant plus intéressantes qu'elles ont été
faites sur des populations raciales hétérogenes (Noirs, Métis, Indienc
Blancs) et que la fréguence a pu étfe appréciée chez les blancs autoct

toncs et chez les blanecs migrants

COCHRANE (23), en 1947, décrit chez unc femme de 30 ans, un:
affection qu'il considére comme le premicr rcas de sclérose ecn plagues

décrit en Afrique du sud.

TRONWELL (105) signale ultéricurement que 1l'autopsic de cette
malade n*a montré que des lésions d'athérosclérosce. QEAN, en 1947,
affirme fue la sclérose en plaques est inconnue chez les indigitnes ct
avtres gens de couleur d'Afrique du Sud. En 1954, KRAMER (65) et
collaborateurs décrivent un cas de sclérose en plaques cliniguement
typlque chez une jeune femme Bantou, mals estiment qu'il est prudent

d'attencre 1'évolution ultdédrieure avant d'affirmer le diagnostic.

Dans le cours de liannée 1957, dans un hdpital de Johan-
nesburg, réservé aux indigénes, REEF (88) et collaborateurs, sur
1 384 malades neurologiques, n'ont observé aucun cas de sclérose en
plagques chez les Bantous. Les auteurs ajoutent que, pour uncas rapport
par LIPSCHITZ en 1947, il s'est révélé par la suite aue le diagnostic

était erroné.



t

E.

g Epidémiologie de la 5.

t

«— Répartition géographique de la SEP dans te Monde (3. F. KURTZKRE, in Symposium

~de Kyoto, 1973, in Japan Science Press, 1976}, o : . .

. -En !noirf;.zonc‘s de haut risque; hachures verticales: risque moyen; hachures horizontales:
: '\%ff%ibllc“friéq{;c"ge S T ,

P



GERMAN (7), en 1960, pense que l'existence de 1la sclérose

cn plagues chez le Bantou est peu probable.

. En 21 ans,; sur 500 000 malades hospitalisés et 2 000 000 de
malades traités a titre externe, le diagnostic de sclérose en plaques
nta été porté que 17 fois. Dans 6 de ces cas, observés chez les indi-
gknes, le diagnostic lui parait doutecux. Pour les 12 autres cas, la
distribution raciale indigque 11 cas chez les Européens pour 1 cas
chez un métis., L'auteur mentionne qu'aucun cas de sclérose en plagues
que ce soit chez le blanc ou chez le noir, n'a zu de confirmation

anatomique en Afrique du Sud.

A la méme époque, pour TROWELL (10S5) il était douteux qu'un
seul cas de S.E.P. ait été rapporté chez un Africain vivant en Afrigu

au Sud du Sahara.

Deux études plus récentes ont été faites par BIRD en 19569
(9) et en 1975 (10). Dans la premiare statistigue, tous les cas de
2IJRD étalent des blancs et aucun cas de S.E.P. n'a été décrit parmi 1-
18 629 Q00 africains ncirs quil constituerailent 71 % de la population.
11 derivait que la S.E.P. & peu preés inconnue en Afrigue du Sud, il
y a 20 ans, devenait de moins en moins rare, notamment au cours des

dernieres anndes, parmi les blancs nés dans le pays.

En 1975, étudiant les cas chez le Noir,1il décrivait 1 cas
de neurowmyélite cptique et citait le cas de HIFT et MOODLEY (523,
soit 2 cas 95ur toute la population noire. Diautre part, parmi les
& 320 000 blancs, le risque de l'affection était considérablement
plus élevé mais était loin d'atteindre les taux européens ct Nocd-
américains.

Enfin, aucun cas n'était signalé dans la population dite
“coloured South Africans", regroupant 2 434 003 personnes. 11 s'agit
en fait d'une collectivité tres métissée, vivant dans la région du
Cap, composée de métis Bantous, Xhaoisan (Bushmen et Hottentots),

Malais et Blancs. AMES (3) en 1977, a publié 7 cas de S.E.P. chez des

métis du Cap observés sur une période de 12 ans.

ol onn .



Mais il n'y avait toujours pas cu aucun cas dans le¢ population noirc,
quoique les auteurs fassent remarquer que la plus grande partie de la
population noire vit en zone rurale ol la densité médicale est basse.

Meis aucun cas n'avait été signalsd dans les communautés africaines

npires urbaines.

Jne publication tr2s récente, a mentionné un cas de S.L.D.
supposé ¢étre le premier bien documenté, chez un Noir Sud-Africain
(tous les examons complémentalres ont été coffectuds y conmpris 1'ima-

1 f e

gerie par résonnance magnétique et ils ont confirmé le diagnostic (O

En Afrigue de 1'Est : GOLDSTEIN (44) en 1945, a décrit un oo
de sclérose en nlaqgues. Mais Je recul manguait pour assurer le
diagnostic.

HUTTON (55), en 1955, dit n'avoir Jamais rencontré de sclér
en plagues en Quganda, chez le Moir africain. En 1961, HALL (
tionne une enqutlte de quatre mois foite en Ethiopic et dans dlautres
récions d'Afrique oreintale. Les ncurologistes, ophtalmologistes ¢
anatcemo-pathologistes qui exercguaient en Ethiopie, Erythrée, Diithout:,
{énya,; Ouganda, Rwanda, Burundi nc purent citer aucun cas de scléros:
en plaqgues.,

En Afrigue Centrale : Unecenquéte Faite par COLLOME (28,
en 19681, confirmait 1'absence de ces de SEP au Tchad, en Républicue

Centrafricaine au Congo-8%razzaville, au Gabon.

11 y aurait eu 3 cas camevounals. Zuclques rerves cas au
Congo~Kinshasa. mais i1 n'y a pas cu de confirmation anatomioue.
femarguons le manque de donndes rdcentes, nous npermettant d'apprécier
la fréguence rénlle de ltaffection en Afrique do 1'fst et en "Afriguc

Centralc.

En Afrique au Nord du Sehara, une publication de ZENHANMIDA,
en Tunisie fait dtat de plus dec 100 cas rdunis de 1974 3 1976 (5) et
affirme que la S.Z.P. est plus fréquente que ne 1l'écrivent les auteur:

classiques.,

ve'/»o



En Afrique de 1'Quest :

Les idées sont controversées : SHARP (99), en 1938, dit
que la S.E.P. est connue depuis longtemps dans le Gold Coast. Il cite
11 cas dont la description clinique est sous forme d'un petit tableau
sans autre précision. GELFAND (44), pense que la S.E.P. n'existe pas
chez le Noir africain. HOWARD, en 1947, signale 18 cas de 5.LE.P. sur
3 331 malades neuro-psychiatriques traités dans les hbpitaux du
Nigéria, sans donner aucun détail sur les cas étiquétés. LANGO. en
1956, dit que la sclérose en plagues n'a pas encore été vue dans

1'Quest du Nigéria.

OSUNTOKUN, en 1970, fait état d'un assez qrand nomore
"dtaffections démyélinisantes” au Nigéria (Ibadan) puisqu'il en
récense 142 cas sur 9 600 malades en 12 ans. Mais la répartition qu'i
cn donne laisse perplexe : 2 cas classifiés en S.E.P., 25 neuromyé-
lites optiques, 11 névrites optigques rétrobulbaires aiqués, 22 myélit
aigules transverses et 12 lcuco-encéphalites péri;Qcineuses post~
infectiecuses.

Méme rareté constaté & Duokar ol la these de M. PETIT {29
recense les cas de S.E,P. et d'affections démyélinisantes vus au
Sénégal.

Sur 4 900 malades cbservés en & ans, aucun cas de 5.0.7.
“classique” n'a étd vu et on a retenu 6 cas de maladies considérées
comme ces affections voisines de la $.£.P., soit 3 cas de neuromyéll
aptique, 2 cas de maladie de Schilder et un cas d'encénhalomyslite
alqué dissémindée. COLLOMH et VIRIEU (R.) (26) ont publié 3 autres
cas de ncuromyélite optique en 1967. En 1970, 3 observations anatomc
cliniques de sclérose en plaques ont été rapportées par COLLOMD et o
(24 5 25). En 1977, DUMAS (R.) et COLL. (36) publient un cas de mani.
festations motrices paroxystiques au cours d'une sciérose en plagues

cnez une Noire AfFricaine.
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A Aiidjan, aucun cas d*affection démyélinisante, vérifié
anatomiquement ou par analyse du liquide céphalo~rachidien, n'a ¢té
observé. En 1979, une vingtaine de cas ayant pu faire dvoguer lo dia-
gnostic d'affection démyélinisante (13) ont été classés de la facon

suivante :

~ Forme atypique @ aucun cas
- Forme probable : @ cas de neuro-optico-myélites dc DEVIC
& cas de myélites subaigués

- Forme possible @ 6 cas de névrite optique aigue

Ceci vient de confirmer l'extréme rareté de la S.£.7. en

Afrigue Noire tropicale.

fiais l'auteur pense que l'on doit tempérer cette affirmatior
par une premi%re objection : ce chiffre particuligrement bas, peut
étre aussi expliqué par une relative sous-médicalisation, par des dif-
ficultés technigues tant violoaoiques que radiologiqaes (absence
d'imagerie médicale nouvelle) et par le suivi difficile des paticnts
moins Yacilement suivis sur une longue période. DPautre part, comme
nous le verrans par la suite, liexpression clinique de la meiadic,

dans le temps y est différente.

1.1.2 - L'Influence des migrations

L'édtude de la 5.€.P. au sein des populations migrantes

appelle certaines constatations.

Les mouvements de population africaine depuis une décennic,
en particulier dans le sens Sud-Nord, peuvent .apporter unc modifi-
cation des données. Mais en général, on peut constater que los con-
séquences migratoires d'une zone de faible prévalence vers une zone

de forte. prévalence n'a d'influence que si la transplantation sec ia:

'

avant 1'dge de 15 ans, le migrant s’intégrant dans ce cas # la normc

fréquentielle du pays d'accueil.
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Si la migration se fait aprés 15 ans, le migrant garde les

caractéres fréquentiels de sa zone originelle.

Ce qui est vrai pour la migration d'une zone de faible pré-
valence vers une zone de forte fréquence, se vérifie aussi dans un flu

migratoire inverse.

Ce phénoméne a été étudié particuliérement sur . des popula-
tions migrantes aux U.S.A., en Afrique du Sud, et au niveau des topu-

lations isracéliennes, apres la création de l'état d'lIsrael.

1.2 - La notion d'épidémie (12,77)

Cette notion est née de l'analyse de quelques faits particu-
liers,; survenus dans des populations insulaires, relativement isocides,
ayant regues de fagon paraoxysiioue un Flux migratoire important,

limité dans le temps 4 l'occasion de conflits armés.

Ces faits ont ¢i¢ observés dans les iles Féroé :aucus oo
S.E.P. niavait #té identifidé avant 1943 dans la population de -0 Ilo:
Vingt quatre cas furent identifiés entre 1943 et 1560, puls un ol
entre 1961 et 1970. Or, l'on sait aue ces iles ont été occupdc:
fort contingent de militaires britanniques {(venant d'une zonc
a forte prévalence) durant la deuxiéme guerre mondiale. Des 17
comparables ont été observiées dans les iles Shetland et des
{Islands, Okney). la S.€.P. secrait-elle donc une affectiaon tri:. o~
sible 7 Malgré ces exemples, rien ne permet & 1'haure actucli-

1'affirmer.

1.3 - Etudes des formes familiales (12,18,77)

De cr: o études, on a pu établir que le risque pour lo iratr.
d'un malade est considérablement plus élevé que pour la populatisn

générale (12).

..l/éua
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| Selon Schuller, les chances d'observer une sclérose en plagt
dans une famille sont 20 fois plus grandes lorsqu'il existe déja un c:
' dans cctte famille (18).
‘
En ce qui copcerne les jumeaux monozygotes, lorsque 1l'un
d'eux est atteint de S.E.P., l'autre ne développe la maladiec que dans
; un tiers des cas (12,106). C'est sans doute, l'exemple le plus frappant

de la dualité de la S.L.P., pour partie génétique, partie ascquise,

En conclusion : Tous ces faits conduisent & considérer la

S.E.P. comme wune maladie provoquée par un facteur «rexogene, dépen-
' dant de l'environnement, sur un terrain particulier,; racial, familial

ou individuel, & un moment propice.

11 existe une susceptibilité plus ou moins grande vis-&-vis

; de l'affection,dans laquelle intervient sans doute un facteur

générique.

Mais des dtudes trés récentes ont critiqué non seulement
1'idée - 'u Y"gradiant Nord-Sud" (la latitude) mais aussi l'existonce
du facteur exogéne. Alnsi, la répartition géographique de la sclércese
en plaques refléterait simplement la prédisposition génétigue de cer-
tains groupes éthniques et non la présence d'un hypothétigue agent

extérieur l1ié, par excmple; aux conditions climatiques (91).

2. ~ Histologic et biochimie de la myéline normale

(Voir figure 1)

Dans les nerfs myeélinises; l'axone est entouré par une
paine tubulaire qui, &4 l1'état frais, cest blanche et hautement réfric
gente. La myéline est responsable de la couleur de la substence blanc
du cerveau. Dans les pidces fixédes & 1l'acide osmique, la myéline

'présente de petites fentes ou fissures s'étendant & travers son dis-

métre jusqu'ad l'exone (Incisure de Schimdt lantermann).



La myéline est constituée de couches concentriques contenar
protéines et des 'lipides. Elle est construite par des

cellules spécialisées, les oligodendrocytes (96). Fig. N° 1

¥

sy b oy
it



13

Leur signification est inconnue, mais ces dislocations en
forme d'entonnoir de la gaine de myéline ont été mises en dvidence

également en microscopie électrontque.

Entre deux noeuds de Ranvier voisins qui représentent des
zones de constriction, il n'y a qu'une seule cellule de Schwann. La

diffraction aux rayons indique que, la myéline est constituée de

lamelles concentriques de lipides séparées de fines couches d'une pro

téine (43,71). Adams en 1972, a montré que trois types de protéines

*
H

rentrent dans la constition de la myéline (1)

- Protéine lipoprotéique ou neuro-=kératine (de 30 a 50 %)
- Protéine acide ou protéine de Wolfgramm

- Protéine basique (30 a 35 %

Les cellules de Schwann fabriquent la myéline et sont néces
saires 38 la régénération des cylindraxes 3 elles peuvent acquérir un

pouvoir phagocytaire apreées lésion du nerf.

> - Rappel anatomo-pathologique (6,15,41) (Voir fig. 2)-

3.1 - La sclérose en plaques

3.1.1 - Les plagues

LLa plagque est la lésion fondamentale de la maladie.

3.1.1.1 - Macroscopie

Il s'agit d'une zone bien limitée de démyélinisation ot do
gliose souvent visible & l'oeil nu. Les dimensions varient d'une Léte

d'épingle & 20 millime¢tres environ. Les contours sont arrondis au

polycycliques.

Les plaques récentes sont de coloration rosée, de congistan

molle ; elles sont turgescentes a4 bords mal circonscrits.



Figure . Comment 1¢ forme une plague de [
sclérose? Le dessin A présente une situation |
normale: les trois fibres nerveuses figurées sont
entourées de leur gaine de myéline. On observe B
épalement la présence de vaisseaux sanguins et |
d'un ensemble de cellules appelces « gliales ».
Comme leur num I'indique (glu = colle), elles
Jorment un peu le tissu de soutien du tissu ner-
veur. Les plus grandes de ces cellules sont les "
asirocytes. L'oligodendrocyte, plus petit est res-
ponsable de la consiruction (et de la reconstruc-
tion) des gaines de myéline. En B, une plagque de
sclérose est en cours de constitution. Le fait
caraciéristique est I'infiltration de cellules immu- ¢
nitaires (lymphocytes et macrophages) a la fais B
autour des petits vaisseaur (ou ils forment des e’ S
« manchons =) ¢t @ l'intérieur méme du tissu gt
nerveux. Le réle des macrophages dans la consti-
tution des plaques semble imporiant. s pro-
duisent divers médiweurs (Iymphokines) qui sont
de véritables signaur immunitaires destinés aux
lympharylu el sans doule oussi aux astrocytes.
dls ont par ailleurs la faculié de phagocyter (d'in- f§
gérer et de digérer) des pariicules, en I'occur-
rence des fragments de myéline. Les astrocytes,
qui epparaissent kypertrophiés, semblent éga-
lement capables de phagocyiose. Enfin, d'autres "
cellules, beaucoup plus petites (formant la micro- g
glie), ont probablement les mémes fonctions.
Comme on le voit, les fibres nerveuses sant en
partic « dénudces », c'est-a-dire privées de leur
cauche habituclle de myéline. En C, la plague est
constituée. Ceriaines fibres nerveuses (comme la
1) subissent un processus de dégénérescence,
alors que d'auires (2 et 3) sont seulement par-
ticllement démyélinisées. La multiplicotion des [
cellules gliales réalise un « mur », véritable cico-

. . s Pl . Sl Y
trice d'une lésion qui géne peut-étre les com- : - 7-,{';,.‘#.-' b,
munications intercellulaires dans le systeme ner- . TR

y il -
veux et les processus éventuels de reconstitution &h\ ;m%r el

de la mycline.
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Les plaques anciennes sont blan. -grisltres, de consistance

ferme ou dure ; elles sont déprimées, a bords bien circonscrits.

Les plaques sont souvent centrées par une veine de petit

calibre.

3.1.1.2 - Microscopie

La particularité des plaques, quelqu'en soit l'aspect, r¢si
dans l'atteinte élective de la gaine de myéline et dans le respect deo
axones : c'est la classique dissociation myélino- axonale. Mais sclon
des définitions récentes, les lésions des .axones sont plus fréguent
qu'il est habituel de le dire, tant dans les plagues "aigues" ou
nécrotiques" que dans les plaques treés anciennes. Il existe une dég¢
nérescence distale de 1l'axone de type wallérien, qui est méme présent
dans 50 pour 100 des cas de certairesséries. Cette lésion étant consi

dérée comme irrdversible, les troubles qui en résultent sont définit:

AUTRES ALTERATIONS : Les oligo-dendrocytes qui forment la

galne de myéline sont raréfiés au centre des- nlagues. Des corps granu
lo:.~ graisseux sont visibles dans les plaques, notamment autour des

valsseaux. Des manchons de cellules lympholides sont groupés autour de

certaines des veinules de la plaque.

On oppose classiquement

- Les plaques récentes, & démyélinisation active ("pluques
actives") ol lecs macrophages et les cellules lymphoides sont nonmbrous

et la gliosec de type protoplasmique, encore peu abondante

- Les plaques anciennes, "chroniques" dépourvues de macro-
phages et de cellules lymphoides, qui sont le si&ge d'une gliose fibr

laire intens:

Certaines plaques ont un aspect particulier :

- Les lésicns aigUés sont caractérisées par l'intensiteé ce
la réaction inflammatoire. Il s'y associe de nombreuses cellules

microgliales, d'abondants infiltrats. mononuclées et un important oede

Prabonsg o o S : T
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D'autres lésions peuvent avoir un aspect nécrotique. La
destruction tissulaire y est intense et s'accompagne, au début, d'une

réaction oedémmateuse sass infiltrat cellulaire important.

i Quant au phénoméne démyélinisant, on sait, aujourd'hui,
qu'a la démyélinisation peut faire suite un processus de rémyélinisat

J ce qui peut expliquer la regression, parfois tr&s tardive de certains

signes cliniques.

' 3.1.2 ~ Topographie

[ Les plaques sont habituellemeni multiples et réparties de

fagon variable et non systématisée,

| : Elles prédominent dans la substance blanche mais s'étendent
parfois aussi dans la substance grise (60). Au niveau des hé ispheres
1 cérébraux, les plagues siegent essentiellement dans les régions
périventriculaires contre la paroi du Ille ventricule et dans les

! ventricules latdraux.

§ Au niveau du ftronc cérébral, le long de l'aqueduc de Sylviuw
et dans les parois du IVYe ventricule, affleurant les ncyaux gris cen-
traux, 1l'écorce des lames cérébelleuses et le noyau dentelé. Les
pédoncules cérébelleux supérieurs et moyens, l'album cdérébelleux cons

tituent des zones lésionnelles préférentielles.

Ces lésions siegent aussi au niveau des voies optiques (ner

chiasma, bandelette lonoitudinale postérieure) ou au niveou de la moc

3.2 - Les formes apparentées

5.2.1 -~ Neuromyélite optigue

1
1

L'association de démydlinisation des nerfs optiques et de I
moelle définit la neuromyélite optique (Devie 1874). Les lésions ne
sont fondamentalement pas différentes de celles de la S.£.P. si ce

i n'est la prédominance du processus destructif, en particulier nécro-

tigque dans l'axe médullaire.

| il
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3.2.2 - La sclérose concentrique de Balo (1928)

£lle est histologiquement superposable & la S5.E.P. avec la
différence que les plaques hémisphériques étendues y présentant un

aspect non homogéne fait d'alternance des zanes concentriques sombres

et claires sur les colorations myeliniques.

3,2.3 - Lz maladie de Schilder (1912)

La plupart des auteurs considérent que cette affection
serait unc forme anatomique particuliere plus fréquente chez l'enfant

(Pose 1970, Lumsden 1970, Tanaka et SColl. 15¢9, Oppenheimer 1976).

4. Etiopathogenie

L'¢étiologie et la physiopathologie de la S.E.P. demcurent

mystéricusecs. Plusicurs hypothéses ont été émises 2 la théorice vascu-

‘laire, la théorie carentielle, la théorie infccticuse (bactérienne)

ete... Toutes ces théories ont ¢été abandonnédes. Actuellement, ls
recherche ¢ticlogique s'est orientée dans trois directions principale

I"immunclogic, la génétique et la virologie.

4.1 - Le facteur immunplogique (gétude de RIVERS et

SCHWENKER, 1934)

4.1.1 - Encéphelomyélite allergique expdérimentale
(E.ALE.)
L'EVALE. est une maladie auto-immune déclenchée par 1'in-
Jection d'un auto-antigéne spécifique du systeme nerveux. Cbltenue par

RIVERS et SCHWENKER en 1934 par inj:ction de broyats de cerveau chez

le lanin, elle cdevient facilement reproductible gréace & l'introductio

par KADAT <de méthodes difiérentes de sensibilisation des animaux par
adjonction da'adjuvant de FREUND. L'activité encéphalitogéne sc re-
trouve dans certaines séquences peptidiques rontenues dans la protél

basique de la myéline du systime nerveux central.
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Il obtenaient ainsi un syndrome neuroclogique dont les lésio
histologiques étaient caractérisées par une infiltration lymphocytaire
périveineuse et par des plaques de démyélinisations disséminées dans

la moelle et lt'encéphale.

Paterson, en 1960, réalise un transfert de l'affection & de:
animaux syngénigques normaux par injectiors de lymphocytes provenant:
d'animaux malades. les lymphocytes responsables sont des 1:mphocytes
thymodépendants. 11 démontre ainsi d'lune part; le réle prépondérant o
I1'immunité cellulaire et, d'autre part, la nature immunologique de

1'affection (58, 70, 41).

Il est 4 noter qde toutes les espéces n'ont pas la méme
habilité a développer une E.A.E. quelle que soit la nature de 1l'antiq
ve plus, dans une espece donnée, certains animaux sont génétiquement
détermindés &4 résister ou, inversement, 2 étre susceptibles & 1 ' induc-
tion de la maladiec. Les génes de susceptibilité ou de résistance sont
li¢s aux génes lr, clest-a-dire du complexe majeur d'histocompatibili’
L'évolution clinique habituelle de 1'E.A.E. est celle d'une maladic
aigue, dvoluant d'une seule poussée jusqu'a la mort de 1l'animal. La
régressicn des signes est possibie et la gudrison apparait dans quelq
ras, avec ou sans séquelles. Grace 2 des modificaticns, des technigue

3t

d'immunisaticn, on a pu gbtenir des D.A.E. d'évolution suraigue ou de:
£.4.E8. chrenigues gvoluant par poussies; gul sont (rés proches nar biv
des caractérves de la S.E.P. (H.M. WISNIEWSKI de New-York en 1977 (&}

43, 96).

4

4.1.2 - Auto-immunisation vis-a-vis du systime

central (33, 94)

A l'état normal, le systéeme nerveux est dépourvu de systemc
immunitaire ;5 1l est au contraire, infiltré de lymphocytes (dont cer-
fains secrétent des .anticorps) et de macrophages chez les malades
atteints de S5.t.P. . La synthese d'anticorps (essentiellement des
immunoglobulines de type G) est un des faits les plus caractéristiques

observés dans le liquide céhhalo—rachidien chez 85 % de patients.

R
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Quelle est l'origine d'une telle réaction immunitaire ?

L'une des hypotheéses les plus anciennes est celle d'un méca
nisme auto-immun, c'est-4-dire une maladie ot l'organisme, par suite
d'un déreéglement immunitaice, produit lui-méme les éléments de sa
propre destruction. Dans le cas présent, des constituants (des antiger
du tissu nerveux provoqueraient la stimulation du systéme immunitaire
1a protéine "basique"(dont on a parlé dans 1'E.A.E.) a3 été également
isolde de la myéline de patients S.E.P. et dont on montra gqu'elle est
encéphalitogene (capable de déclencher des accidents neurologigues).
Par la suite, d'autres molécules enééphalitogénes ont été i1dentifides
une protéo-lipide, wune glycoprotéine (appelée "MAG" Myelin Associates
Glycoprotein) et divers glycolipides (galacto-cdrébrosides et ganglio-

sides) (96).

Ces molécules seralent capables dans certaines conditions
par ecxemple & la suite d'une agression virale, d'induire l'apparition

de lymohocytes et d'anticorps spécifiquement dirigés contre cux.

4.1.3 - Dlautres arouments plaident en faveur du

mécanisme immunologiqgue, en particulier

- Liélevation des immunoglobulines du L.C.R. dont on salt

qu'elle représente un test primordial sur le plan diagnostic (Henry

et HMaurin, 1969).
- La possibilité de l'existence d'une hypo-compldémentémie

dnisedique dans la maladie, objectivdée par une diminution des taux

sérigucs du C3 et CQ ou de l'activité complémentaire totale (104).

4.2 -~ Le.facteur génétique

4.2.1 - Différences raciales

Nous avons vu (dans le chapitre épidémiologique) que la
sclérose en plaques est plus fréquente chez les Blancs, beaucoup olus
rare chez les Noirs et les Asiatiques. Ceci souléve l'hypothése de

ltintervention possible d'un facteur génétique.

conlonn
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4.2.2 - Le systéme H.L.A.

L'existence d'une prédisposition génétique semble &trec de
nlus en plus convaincante 38 la lumidre des derniéres études éplidemio-

logiques.

Les enquétes génétigues les plus pécises, portent actuel-
lement sur le syectéme d'histocompatibilité majeure ou systeme T
découvert par Jean DAUSSET. Le développement diune S.E.P. est souvent
associdé & la présence chez les malades de certains antigénes du syvs-

teme H.L.A. : Antigénes A B. et surtout DR?, véritables marqucurs o

3 77
la maladie (&, 12, 22, 38, 47, 48, 51, 58, 91, %6, 101). Des travaux
trés récents ont montré que deux sous-groupes de l'antigéne DRZ sem-

blent particuliérement impliqués : DQL et DWZ.

Enfin, le rdle d'autres groupes d'antigénes, en particulicr
Al, BB, et DR, quil serait un facteur de gravité et A2, Bl2 et DR7
aqui, au contraire, serait modéroteur, voire protecteur, est encore

A

discuté. Aussi,

une assrcliation prédominante de HLA-DR4 a été observvd

chez les scléroses en plaques do la Savdaigne (80).

.n autre systeme géndltigque en relation possible avec la
S5.E.P. a éte trés étudié en France par 1'équipe de J.P. SALIER ¢t au
U.5.A. par celle de J.P. PANDLY. Il s'agit des marqueurs Gm qui carac-
térisent certaines structures des immunoglobulines G. Deux étudeos
récentes précisent qu'il existe des associations entre le systome Om

et le systime H.L.A. (96).

4.2.3 - Les S.E.P., Familiales

L'étude des formes familiales (exposées ci-dessus) plaidc

également en faveur de cette hypothése génétique.

azo/ooa
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4.3 - L'hypothése virale

4.3.1 - Foyers ¢épidémiques

L'hypothése virale a ¢été formulée & la suite d'une petite
épidémie de S.E.P. survenue aux iles Féroé, qui n'tavaient jamals conn
la maladie avant 1943. WYURTZKE et HYLLESTED l'attribueérent 2 la
présence des troupes britanniques ou de leur impédimenta qui occcupérc
les iles Féroé de 940 a 19645 (12, 66, 77). Des faits comparables ont
é¢té rapportés dans les iles Orkney ct Shetland. La S.C£.P. apparait -
comme une maladie transmissible d'un incdividu & un autre, & certaing

moments propices (77).

4.5.2 - Identification de certaines particules

virales

De nombreux virus ont été incriminés : le virus de la rouge
levirus para-influenzae type I, lc virus de la rubéole et méme de
l'herpés. Mais on n'a jamals isolé ces virus. UOn a seulement découve:
l'existence de leur matériel génétigue (nucléique) dans le tissu

cérébral de paticnts S.E.P. (&, 59, 32, 47, 96, &1, 83).

La rechercne d'anticorps spéeifiques dans le 1.L.R. est

cependant fréquemment positive, particulierement a 1l'égard des vireo

de  Jla rougeole et 1'Epstein-Barc (£ 2% V) (47, 68, 20). Il existern:
une relation possible entre 1'E.2.V. et la S,.E.P.
dn nouvecau candidat vient d'étre présenté (18, 64, 96

seralt apparenté aux H.T.L.V. (Human T. Cell Lymphotropic viruses!

narticuliérement 3 t.T.L.V.I.

Or, on sait que les lentivirus (dont HILY - III est trés
nroche) provoguent des maladies démyélinisantes progressives et queo
l'un d'eux; celul du Visna, est responsable d'une maladie du mouton,

trés semblable 4 la S.E.P.
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On sait aussi que 1'HTLV-III est présent dans le tissu ner-
veux et le liquide céphalo-rachidien (L.C.R.) des malades attecintsde
SIDA (Syndrome d'Immuno-Déficience Acquis). Cette étude (64) rapporte
la présence dans le L.C.R. de certains sujets atteints de 5.C.FP., d'a
ticorps présentant une réaction croisée avec des protéines virales
d'HTLv ou I1. En outre, plusicurs de ces malades porteurs d'anticorps
nnssédalent dans le génome de cellules isolées de leur L.C.R., decs
séquences nucléotidiques homolocues & celles de 1'AR.N., d'H. T L. .v.I

Il existerait donc peut-étre, une relation entre S.E.P. et S104 (a7).
Mais cette hypotheése est remise en cause par certains auviteu

(51, 5%, 79) qui, au cours de¢ leurs propres recherches, n'ont trouveé

aucune élevation du taux des anticorps anti H.T.L.V.~I ¢ Il ou III.

Ils gensent que ciest une simple coincidence.

En conclusion © €n ce quil concerne l'étiopathogénie de la

5.E.P.; lc mécanisme lc plus probable peut étre le suivant : déclench
par une infectlon a virus lent, favorisée sans doute par la scnsibili
particuliére que confare 1'expression du géne DR2;, la maladie auto-
immune sc développe progressivement et édvolue inéluctablement vers

les complications mortelles gu'on lui connait.



DEUXIEME PARTIE RAPPEL SEMIOLOGIQUE

- Des affections démyélinisantes en zone d'endémie

- Des affections démyélinisantes en Afrique Noire
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)l - RAPPEL SEMIOLOGIQUE SUR LA S.E.P. ET LES AUTRES
AFFECTIONS DEMYELINISANTES EN ZONE D'ENDEMIE

1.1 - Nosographie des affections démyélinisantes (6)

1.1.1 - La sclérose en plaques (S.E.P.)

La sclérose en plaques est la plus importante des affectione

démyélinisantes. Nous y reviendrons plus loin.

1.1.2 - L'encéphalomyélite aigué disséminée

Les cas de scléroses en plaques aigués sont rares, malis
existent, LLes lésions qu'on y 2 observées, ne se¢ distinguent de celle:
de la forme classique que par une tendance nécrosante el des réaction:

inflammatoires plus marquées.

Dans ces scléroses en plaques aiqués, les foyers lésionnels

apparaissent partout 2 la fois, dans les hémisphires cérébraux, dans

le tronc cérébral, dans le cervelet et dans la moelle.

Le début est brutal, le cours de la maladie sévére ct
violent, 1'évolution br2ve. Lés survivants présentent, en régle acénérc
des séquelles et, dans un temps nlus ou moins bref, une récidive per-

mettailt de porter le diacgnostic de sclérose en plaques.

Actuellement, les lésions sont visibles au scanner et &

l'imagerie par résonnance maonétique (I.R.M.) qui font le diannostic.

Le tableau de la phase aigué est celul d'une encéphalomydlit
aigué disséminde (début brutal) aprés un épisode d'allure infectieuse

avec un tableau dltatteinte tres diffuse du névraxe.

Ce terme d'encaphalomyélite aigué disséminée, & une signifi-
cation restreinte ;3 il désigne, sans indicetion de nature; un ensembdle
de signes traduisant la présence de lésions multiples dans 1'encéphale

ct dans la mgelle.

R SN
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Mais la sclérose en plaques n'est responsable que d'un peti
nombre de cas d'encéphalomyélite aigué disséminée. Celle-ci est souven
en rapport avec une encéphalite périveineuse ou des encéphalites 3

virus, épidémiques.

1.1.3 - La neuromyélite optique de DEVIC

Individualisée en 1894 par DEVIC, elle se caractérise par
l'association d'une atteinte médullaire & une atteinte des nerfs
optiques ou chiasma. Ce sont les premiers, réalisant typiquement une

névrite optique, le plus souvent bilatérale.

Secondairement, le tableau est complété par l'apparition de
signes médullaires dont le niveau supérieur est fréquemment dorsal et

l'installation rapide.

Trois évolutions sont alors possibles :

- 1'évolution aigué, conduisant rapidement au déces ;

- l'évolution chronique, avec une régression suivie dc
rechutes plus ou moins Caractéristiques de la sclérosc en
plaques

- ou la guérison complete, avec disparition partielle ou

importante des signes cliniques.

Cette association symptomatique serait relativement plus
fréquente chez les sujets jeunes (Mc Alpine, 1972) ou dans certaincs

populations, en particulier au Japon (Ku Roiwa, 1975).

Les lésions sont, a quelques nuances pres, celles de la
sclérose multiloculaire, avec prédominance de 1'inflammation et de

la nécrose.
Mals dans de rares cas, d'autres atteintes démyélinisant

aigues ou subaigués peuvent réaliser par leur association topographiqtl

un syndrome de neuromyélite optique.

v/ e
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1.1.4 - La maladie de SCHILDER (6, 40)

La maladie de Schilder, dans sa forme habituelle,y, si l'on
prend soin d'écarter les exceptionnelles adrénoleucodystrophies
génétiquement liées au sexe, présente d'étroits rapports avec la
sclérose en plaques (Escourolle et Berger, 1971). Elle est communément
considérée comme la sclércse en plaques de l’'enfant; bien que son

dvolution clinique en différe sensiblement.

Son début est progressif, par des troubles psychiques ct
visuvels. Puis, sur un fond de confusion et d'amblyopie; s'installe
un syndrome pyramidal, accompagné de symptOmes cérébello-labyrinthi-
ques. En peu de mois, le tableau se compléte : déchéance intellec-
tuelle, amblyopie, paraplégie ou quadriplégie spasmodique, des signes

extra pyramidaux,; des troubles sensoriels et sensitifs.

L'évolution est, en général, progressive, mais pcut aussi
se faire par poussées (forme polysclérotique). La mort survient en

régle, au bout de 3 mois & un an.

1.1.5 - La sclérose concentrigue de B8ALGC

Entité clinique discutée, sous la forme d'une maladie de
1'adulte jeune, prenant le masque d'un syndrome d'hypertension intra
créanienne ; mais caractéristique a4 l'examen anatomo-pathologique,

ol l'on observe de vastes foyers de démyélinisation centrolobulaire,
non homogenes, avec alternance réguliére de zones myélinisdes et
démyélinisées.

1.2 -~ formes classiques de début de la S.E.P. (18, 82)

i

Les symptdmes de la sclérose en plaques sont si polymorphes
qu'aucune description se voulant exhaustive, ne saurait déchapper a la
monotonie d'un cataloguc. La sclérose en plaques peut tout simuler
puisqu‘ aucune région du systéme nerveux central n'échappe 2 la possibi-

lité d'une lésion démyélinisante.

ees/onn



26

Le début est, dans la majorité, situé entre 20 et 40 ans
dans deux tiers des cas. .C'est une maladie qui frappe les deux sexes
avec une prépondérance nette pour le sexe féminin (2 femmes pour

un homme).

Les signes de début sont importants & connaitre. Ils consti-
tuent la premieére manifestation de la maladie, et leur constatation
nécessite un examen neurologique méthodique et répété afin de pouvolr

affirmer ou rejeter le diagnostic.

l.2.1 - Les manifestations premiéres habituclles

1.2.1.1 - Les signes oculaires

Ils représentent les premidres manifestations :

- Une névrite optique rétrobulbaire chez un sujet jeune, sar
aucunes étiologie précise, peut faire évoquer la possibilité d'une
sclérose en plaques. Clest une ¢éventualité presque constante dans la

sclérose multiloculaire, se produisant té6t ou tard durant 1'évolution

* la btaisse de l'acuité visuelle en est le premier symptome
* il peut s'agir d'une simple sensation de brouillard ou
d'écran devant les yeux durant quelgues minutes a quelque:

heures, ou d'une amaurose transitoire.

* le malade peut percevoir un scotome central.
* la perte de la vision des couleurs est fréquentc, portant

volontiers sur le rouge (Walsh, 1969).

* des phénoménes douloureux peuvent s'associer & cette bais:
de l'acuité visueclle et des céphalées fronto-orbitaires
précéder l'altération de la vision d'une ou de plusicurs

semaines.

La baisse de l'acuité visuelle est en reégle régressive. La
vision redevient normale, ou l'acuité est simplement diminuée. Plu-
sieurs épisodes peuvent ainsi se répéter, mais en reégle générale, le

sujet ne devient jamais aveugle.

veo/ e
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* A l'examen ophtalmoscopique, le fond d'oeil est normal ;
la papille pecut également apparaitre rosée, légérement
proéminente avec des contours estompés ; au maximum, se
réalise une papillite ocedémnateuse, accompagnée partois

de quelques hémorragies.

Mais le signe caractéristique de la névrite optique rétrobul
baire ancienne, est la paleur du disque optique (Parinaud, Cnauck, 16¢
Ciest une atrophie 3 bord net, dont le sigge électif est la moitié
temporale du disque, si2ge du faisceau maculo-papillaire. clle est
parfois beaucoup plus restreinte, limitée & un quadrant,; en général

inférieur.

Cette padleur papillaire peut étre de découverte fortuite lor
d'un examen systématique du fond de l'oeil, pratiqué devant tout signe

neurologique.

La N.O.R.B. ne résume pas l'ensemble des manifestations

ophtalmologiques de la sclérose multiple. On peut noter

- Une thrombose d'une veine rétinienne (Bonamours, 1953)

- Des hémorragies récidivantes du vitré (Frangois et coll.,
1960)

- Une uvéite chronique 3

- Une périphlébite des veines rétiniennes

~ Une diplopie par atteinte du IIle, IVe ou VIe paire de
nerfs créniens qui peut étre le premier et unigue symptome

elle peut apparaitre au cours de la maladie.;

- Les paralysies de fonction ; de latéralité ou d'élevation

sont plus rares, mais évocatrices.

1.2.1.2 - Les signes vestibulaires et

cochléaires

Le début vestibulaire par un vertige est fréquent. C'est un

vertige giratoire.



marche.,

poussées,

sensitifs

L'examen retrouvera beaucoup

sontal ou rotatoire, une déviation des index, une latéropulsion & la

Ils peuvent constituer une premi2re poussée. Ce sont cux qui
vont dominer toute 1'évolution de l'affection et rendre aprés plusieur

le malade grabataire.

Les troubles moteurs

paraplégie spasmodique compleéte d'apparition brutale.

- Plus souvent le sujet se pnlaindra

Y

Ce tableau constitue la forme médullairc,
pure longtemps avec parfois des troubles sphinctériens des troubles

type de dysesthésies et de fourmillements.

- Les formes hémiplégiques de la S.E.F. peuvent simuler un
accident vasculaire cérébral ou une néoformation.

Les troubles sensitifs subjectifs

Des dysesthésies a type de fourmillements, de picottements,
de coulée d'eau froide ou chaude ou.de toute autre sensation anormale,

dont la topographie est floue, diffuse, plus volontiers distale et
asymétrique. '

plus souvent un nystagmus hori-

1.2.1.3 - Les signes moteurs

réalisent rarement au début,

de fatigabilité & la marche, accompagnée d'une

asthénie générale

une contracture
Des réflexes ostéo—téndineux vifs 3.
Le signe de 2Zabinski et le clonus apparaissent mal
on note parfois uniquement une abolition des ré
cutanés

abdominaux, signe quil serail présent

des cas.

qui peut demeurer

1.2.1.4 Les troubles sensitifs

on note
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Les troubles sensitifs objectifs =

- Hypo ou anesthésie thermo-algésique el tactile.

- Significatif mais non pathognomonique est le signe de
Lhermitte .

~ Signes sensitifs profonds en particulier par atteinte de

voies longues.

1.2.1.5 - Le syndrome cérébelleux

Plus d'un malade sur sept, débutera sa maladie par de

9}

troubles cérébelleux.

1.2.2.- Les menifestations premidres atypiques

Toutes les scléroses en plaques ne déhutent pas par ces
arandes catégorics de symptémes. En effet, les aspects sémiologiques

peruvent étre rares ou trompeurs.

1.2.2.1 - Aspects sémiclcaoligues rares

Ce peut étre :
- Liapparition d'une maladresse inhabituelle, la main ldchea

subitement un oblet wvsuel.

- Une surdité brusqgue et bilatérale, partiellement récress:

cu simple nypoacousiec de perception uni ogu bilatérale.

- Une navralgie faciale. Cliniquement, la névralgie &, ¢n
régle, tous les caractéres d'une névralgie essentielle ; elle est pur
et peut le rester longtemps. Dans d'autres cas, ce peuvent étre des
douleurs continues; réalisant 1l'aspect d'une névralgle symptomatiqgue
de sympathalgies. Des douleurs paroxystiques revétant un aspect clini
que identique & la névralgie faciale, peuvent apparaitre au niveau

d'un ' ou de plusieurs membres.

- Des troubles sphinctériens (pollakiuric,miction impéricuse
lenteur du début du jet) sont fréquents, mais comme ils sont "au débu
d'évelution, ni intenses, ni persistants, il est rare que les malades

s'en plaignent spontanément” (J. Dereux).

non/.nu
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- L'épilepsie : le début par une crise d'épilepsic est

possible.

- Les manifestations motrices paroxystiques, signalées par

Guillain (1928) et étudiées par Castaigne et Coil. (1970) :

* Crises toniques limitées & un hémicorps, déclenchces
généralement par un mouvement volontaire ou une modi-

fication posturale.

* LLa dysarthrie paroxystique.
¥ Episodes d'eataxie transitoire.
¥ Parfois dans un tableau d'asthénie, l'examen révéle un

syndrome pyramidal de découverte fortuite.

1.2.2.2 - Les groupements syndromiques

trompeurs

Un groupement syndromique trompeur peut {aire errer le

diagnostic

- Les formes hémiplégiques sont connues denuis longtemps et
Babinski leur avait consacré sune partie de sa theéese. 11l s'agit d'hé-

miplécie transitoire alterne ou a brscule.

- Les formes "périphérigues".

Les formes antibrachiales se caractérisent par 1'impctence
d'apparition rapide d'une main et de l'avant-bras, s'associant 2 des
troubles de la sensibilité profonde.

Les formes aréflexiques.

. Les formes amyotrophiques (ol est réalisée parfois une malr
d'Aran-Duchenne) .

- Les formes sacrées : elles se traduisent essentiellement
par des troubles sphinctériens, souvent 3 type d'incontinence d'urines
plutot que la rétention avec paraparésie distale et aréflexie ostéo-
tendineuse. lUne hypoesthésie en selle augmentera encore la ressem-

blance de ces cas avec un syndrome de la queue de cheval (Ibid) mais

elle est souvent passag@re.

veo/ o e
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- La forme pseudo-encéphalique : elle associe & des propor-
tions variables ; fieévre, troubles de la conscience, hypersomnie, con-
vulsions, rdéaction méningée, paralysies cculaires et p rturbations dif
fuses & 1'E.E.C.

- Les formes psycnotiques.
- Les formee massives diemblée : oculo-cérépello-spasmodique

paraplégie brutele totale, ataxie cérébelleuse aiguée.

1.3 - Signes cliniaues % la nériode d'état (18, 3§)
1.3.1 - Les troubles moteurs
1.3.1.1 - Le déficit moteur

I! est présent dans 97,1 % des cas, c'est dire qu’il est

presque constant. Le malade ressent :

Une lourdeur d'un membre
- Une parésie mobtrice
- Une sensation d'engourdissement
- Une maladresse
- Parfois une claudication intermittante médullaire indolore
ou un clonus dans certaines positions. Ces troubles peuven’

s01l s'installer brutalement, soit procresser insiducuscme:

_u topographie ¢ l'atteinte va de la monoplégie brachiale ou
crurale - qui, brutele, flasque et associée & diimportants signes sen-
sitifs, peut simuler une affection périphérique (Alajouanine, 1931 ¢

IS

Dereux, 1967) - a la quadriplégic totale, en passant par la pa

aplégic

"y

cu un syndrome de Brown-Seéguard.
- La spasticité est la reégle;, mais dans certaines formes

aigués (myélites transverses) une abolition temporaire du tonus et des

réflexes est possible.

8 0/ 3 e e
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1.3.)1.2 - Les signes pyramidaux

- Les réflexes ostéotendineux sont vifs, polycinétiques et

souvent diffusés

- Parfois on note un clonus du pied et de la rotule
- IIn signe de fabinskl bilatéral gqui peut rester isclé dans

21 pour 104 des cas

- Un signe de RCSSOLIMO o
- L'abolition des r4flexes cutangs abdominaux est la regle.
Ce symptdme acquiert unc valeur importante lorsque, 1isolé, 11 reste

le scul temoini:: d'une atteinte pyramidale.

1.3.1.3 ~ Plus rarement

L'atteinte motrice revét un caractére différent

)

abolition d'un ou de plusieurs réflexes ostéotendineux.
Cette abolition peut étre isocoldée ou associge o d'autres troubles

déficitaires, sensitifs ou moteurs.

¢

- les amyotrophies sont exceptionnelles ¢ la fonte musculair:
intéresse surtout les petits muscles de la main, pouvant réaliser un

syndrome d'Aran-Duchenne.

1.3.2.--Les troubles sensitifs

Ils sont trés fréquents & la période d'état pulsque présente
dans 80 pour 100 des cas de Conduelle et inaugurateurs de la maladie

dans ¢7 pour 1080 de ceux de Mc Alpine.

- Les paresthésie dominent le tableau (selon le méme mode

que nous avons exposé ci-dessus).

- Les preuves objectives des troubles de la sensibilité sont
parfeis moins convailncantes : l'hypoesthésie ou l'anesthésie sont de

loin plus habituelles que l'hyperesthésie.

oac/aoa
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- La sensibilité profonde semble plus souvent profondément

nerturbée que les sensations doulourcuses ou tnermiques.

1.3.3 - Les troubilies oculaires

Les troubles visuels peuvent étre des signes lnauguraux,

mais peuvent apparaitre aussi plus tsard lors d'une noussée.

1.3.4 - Les troubles cérébelleux

Farement ur signe de début, ils sont tr&s souvent rencontrés

a3 unstade avancé de la maladie -

- Simple maladresse occasionnée par la dyssynergie,
J'adiadococinésie ou l'hypermétrie.

- Ataxlic cérébelleuse.

- Jysarthrie avec parole lente, scandée, explosive; qui
devient difficilement compréhensivle.

Ultéricurement, certzains phénoménes comme 1'hypotonic cof

1 ataxie pecuvent €tre mascuds par le syndrome pyramidal.,

1.3.% - Les troubles vestibuloires

- Nous avons parlé cdec la relative fréquente des vertigos au

début de ltaffection.

Ce vertice peut étre brutal et violent, simulant un vertige

de Meunitre mals dépourvu de son accompagnement auditif.

1l peut s'agir d'unc simple sensation diébriété ou o insta-

bilité 3 la marche.

Il s'accompagne ' souvent de nausées voire de vomissements.
Le vertige pecut disparaitre rapidement et complétement en quelgues

lours, mals l'instabilité 2 la marche tend & persister.

Les vomissements pcuvent également se manifester isolément
sans accompagnement -vertigineux, traduisant alors une atteinte des

nNoyaux e rague.

vos/eun
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- Le nystagmus est habituellement présent et fait partie de

la triade symptomaticque de Charcot.

- La déviation des index, la déviation de 1'axe corporel de

Romberg sont rares.

1.32.4 - Les nerfs craniens

L'atteinte des nerfs oculomoteurs : III, IY, VI, réalise lesg

troubles visuels, de @néme que le I1I.

Ltatteinte du Ve nerf :

. La névralcie faciale revét plus souvent l'aspect classique
du tic douloureux de la face (Mc Alpine) que celui dune névralgie
synntomatique 3 Tond continu (Boncduelle). Mais cerlains caract2res
neuvent falre douter de son caractére essentiel ¢ 174ge relativement

jeunc, l'absence de zone gdchette, la perturbation du réflexe cornden.

. 0On peut noter une atteinte de la motriciteé faclale : pardésie
ou naralysie faciale sériphérique unl ou bilatérale, isolée ou assacide

noun déficit des autreg paires cranicnnes,

- L'hémispasme faclal peut étre post-paralyticue mais ausst

sien preimitif sans déflicit moteur évident.

. Les myokimico faciales sont rares.

- L'atteinte des dernliers nerfs craniens est rarement isolée
vertige, trouble de la déglutition ; défaillance cardiovasculaire et

respiratoire par atteinte du YIlie, du IXe, Xe ct Xle nerfs.

L

.7 -~ Les troubles génito-sphinctériens

Miller et coll. (1965) les retrouvent seuls ou associés comme
signes inauguraux chez 12 pour 100 de leurs patients, mais leur fré-
guence réelle en cours de l'évolution est de 78 pour 100 et dans
52 pour 180 des cas,; ils s'aviérent permanents. Par ordre de fréquence,

on reldve
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- Les mictions impérieuses

~ La pollakiuric ;

- L'incontinence incompléte plus fréquente chez la femme ;
- Le retard de la miction ;

- L'incontinence totale et la rétention d'urines complete

sont rares

Les perturbations du sphincter anal et de la défécation,

s'associent en reégle aux précédentes :

- La constipation est classique
- Les faux besoins et l'incontinence anal seant:sfarement.

constatés
Les troubles génitaux :

- Troubles sexuels chez la femme ;

- Impuissance chez 1'homme.

1.3.8 « Les signes de lésions hémisphérigues

. Hémiplégile avec ou sans atteinte de la fTace
- sianes focaux @ syndrome frontal, aphasie-scalculie vaoire

cécité par démyélinisation bi-occipitale.

- Les crises épileptiques : elles peuvent inaugurer la malad:
¢mailler son cours ou constituer l'épisocde terminal. Les
criscs grand mal l'emportent en fréquence sur les manifestc

tions focasles.

1.2.9 - Les troubles psychiques et intellectuels
1.3.9.1 - Les manifestations psychiatriqucs
aigués ’

Elles accompagnent ou résument les poussées de l'affection me
représentent moins de 3,5 pour 100 de l'ensemble des manifestations cli

niques relevées par Bonduelle (1962).
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- Les accés maniaques ne sont pas rares et s'accompagnent treés

vite d'un certain deqgré d'altération des fonctions intellectuelles.

- Les manifestations dépressives, les bouffées délirantes ou

les états confusionnels sont plus fréquents.

- Les manifestations schizophréniques sont rares

- Les sulcides représentent une cause de déceés non négligeable

S

2 la sulte de la dépression nerveuse.

1.3.9.2 - Les grands états démentiels

Ils sont classiques dans la maladie de Schilder ou dans les
formes rapidement évolutives, & prédominance encéphalique des scléroses

multiples. -

Des troubles mnésiques séloctifs, de type korsakovien ont éi¢

Les troubles de 1'humeur les plus caractéristiques définissent

l1'¢tat mental pi.ysclénotique.: commun (Triade de Wilson) (&) :

"Euphoria-sclérotica" fait d'une exagération et diune labi-
lite de 17émotivité, sensation de bien 8tre mental ct de contentement

facile

- "Spes sclérotica™ ou optimisme outrancier, espoir irraisonné,

- "Eutonia sclérotica", sensationdec bien étre physique d'au-
tant olus surporenant qu'elle survient chez des individus nlus handicapés
P

physiquement .

1.3.10- Les manifestations particuliéres (42, 82,13)

- Céphalées :

coo/ oo
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~ Manifestations paroxystiques (42) : toutes peuvent inaugurer

la sclérose en plagues ou seulement en émailler le cours :

* Les dysarthries avec ataxie paroxystiques ;

* Les manifestations toniques; en général, limitées a un
membre ou 3 un hémicorps avec flexion du membre supé-
rieur (Castaigne 1970), simulant des crises atyiiques

Bravais Jacksonniennes.

* Liakinésie paroxystique ;
* La diplopie paroxystique associée souvent a une dysartihr.

ou a une ataxie ;

* Le prurit, parfois intense; durant quelques minutes ;

* Les douleurs souvent intenses atteignent un membre
isolément ;

* Les manifestations paroxystigques mixtes sensorimotrices
d'origine spinale (Castaigne) avec ébauche dc¢ syndrome
de Brown-5équard.

* Les crises d'hémitétanie

* La possibilité d'acces de somnolence et de coma.

- Les troubles extra-pyramidaux :

¥ Tremblement parikinsonien, mouvement ballique, mouve-

ments choréiformes sont pariols constatés.

- Les fonctions végdétatives peuvent étre perturbées en detiors

des défaillances bulbaires des formes graves.

1.4 - Formes cliniques
l.4.1 - Formes symptomatiques
1.4.1.1 - La forme classique de Charcot

et Vulpian

Elle peut associer, apreés un certain temps d'évolution

- paraplégie spasmodique 3
- syndrome cérébelleux, tant statique que dynamique ;

Y S
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- trouble de la parole ;

- nystagmus.

l1.4.1.2 - Les formes spinales

. Ce sont les formes ol prédomine la paraplégie, qui ¢évolue
progressivement vers l'aggravation de la contracture et les troubles

sphinctériens.
. Dans d'autres cas,pourtant,; on peut noter une prédominance
de l'atteinte des fibres longues, avec une note ataxique pseudo-tabé-

tique et des douleurs fulgurantes.

1.4.1.2 «~ Les formes sensorielles

L'attente oculaire inaugure la maladie, régresse et sc re-

produit & chaque poussée, parfois associéde & un épisode vertigincux.

1,.1.4 - Les formes cérébelleuscs

Forme vacillantc ol les signes d'incoordination ct le trom-

bement sont au premier plan.

1.4.1.5 - Les formes mésocéphaliques
Elles présentent souvent un caractére aigu, particul:nrecent
surprenant et de diagnostic difficile. lors de la premiére pouscec svec

i

Céphalées

Papillite 3 l'examen du fond de l'oeil ;

H

paralysie de plusieurs nerfs créniens avec troubles de lo

déglutition et paralysices respiratoires.

1.4.2 ~ Formes évolutives

Entrainent, soit par la fréquence des poussées, soit par

o

une faible régressivité des déficits, un état quasigrabataire cn & ou 5

ans. La mort peut survenir en 10 ocu 15 ans.

euo/ooa



1.4.2.1 - Les formes aiqués

. Les formes aiqgués : avec fievre, signes mésocéphaligues,
paraplégic et atteinte des nerfs créniens. Elle évoluec vers la mort

en gquelques semaines ou quelques mois. ; g

l1.4.2.2. - Les formes sévires

Entrainent au bout de 5 a 10 ans un état gravement invalidant,
mais permettant cependant une certaine activité. La survie peut attcin-

dre 20 ans ou plus.

l.4.2.3 - Les formes bénignes

Certains auteurs ont insisté sur le fait qu'il y a, & pecu
pres deux fois sur dix des cas qui ne partagent pas le pronostic

gffroyable de l'affection :

- Les premiéres manifestations paucisymptomatiques et tota-

lement régressives peuvent survenir treés té6t et passer inapergues.
~ Les diverses poussées sont treés espacées, de 5, 10 ans ou
plus, et parfaitement régressives. la maladie reste alors bénigne malgrd

l1'4ge avancé, laissant parfois un dé¢ficit progressant lentement.

1,4,3 - Les formes familiales

La prédisposition de certaines familles pour la sclérocc en
s est indiscutable (voir étiocpathogénie). Cectte fréquence oo

ue
mée a8 2,6 % par Hyllested en 1956 ou & 12,5 % par FOG et HYLLDOTLD

hlag

cst

—
No!
TN
o

en

l.4.4 - Les formes juvéniles

M
fm e
I
.

Cliniquement, rien ne les distingue de la forme de 1 adul

1.4.5 -~ Les formes tardives

Aprés 50 ans, le diagnostic ne doit en prihcipe plus étre

porté, cependant des cas ont été notés & un 8ge avancé.
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1.4.56 - Les formes assocides

La forte incidence de la maladic dans les pays tempérés,
rend compte de l'association possible de la sclérose en plaques a

d'autres affections :

- sclérose en plaques associéde 2 des manifestations allcrgique

avec une fréquence de % prur 100 (Mc Alpine et Compston 1955).

- Sclérose mutiloculaire associée & des manifestations, en

particulier des colites ulcéreuses.

- Association possible d'une sclérose multiple et d'une myas-

thénie dont on soupgonne l'origine auto-immune (Aita et coll. 1974,

- Plus remarquables semblent les associations avec les autres

affections du systéme nerveux central, en particulier avec les tumecurs

Sclérose cen plaques associée 3 des gliomes (Reagen ct
coll., 1973 ; Curic et Urich, 1974).

Association avec une tumcur lymphoréticulaire
(Castaigne, 1974¢).

Survenue de réticulosarcomes lors des traitements i1mmuno

suppresscurs de la sclérose multiple (Ulrich et Wutrich

1974) .
1.5 - Evolution
1.5.1 - Evolution générale de la maladie (19, 72, 82

La sclérose en plaques évolue par poussée d'aggravation suc-
cessives cntrecoupées de rémissions pendant lesquelles, on observe une

rétrocession plus ou moins complete de la symptomatologiec.

Ces rémissions peuvent durer quelques mois ou quelques années.

Mais progressivement chaque poussée devient plus importante ct

plus complete (6).
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Les poussées peuvent adopter trois grandes modalités sémiolo-

giques

- Soit atteindre toujours les mémes appareils
- S50it chaque poussée atteindra divers appareils, chaque folis
différents déterminant alors les signes de diffusion lésion-

nelle trés caractéristiques de la sclérose multiple

°
7

- La troisiéme modalité combinant les dcux premiéres
~caggravations des lésions sur 1'appareil préalablement

touché et adjonction de nouveaux signes de diffusion.

1.5.2 - Les types évolutifs

Apparemment protéiformes, ils ont fait l'objet d'unc premiére
tentative de classification en sept aspects (18, 72} (voir Evolution

de sclérose en plaques selon Mc Alpine) : (voir page suivante).
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Des septs aspects, trois types évolutifs principaux se sont

2
.

[
O]

dégag

- La forme rémittente pure (poussées évolutives intcrmit-

tentes sans ou avec séquelles en phase de stabilite¢).

- La forme rémittente progressive (c'est la forme rémittente

précédente évoluant ensuite vers la progressivité).
- La forme progressive (progressivité d'emblée).
En fait, pour beaucoup d'auteurs, il n'existersit que deux
formes Cévolutives

- La forme rémittente-progressive (80 %

- La forme progressive (20 % des cas).
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1.5.3 - Complications et mort dans la sclérosc

multiple

Les complications sont domirmées par les infections urinaires

ot les escarres (18, 82).

- tes infections urinaires sont souvent favorisées par les
troubles neurogénes, malis aussi par la constipation opiniatre habi-
tuclle chez les malades atteints de sclérose en plaques, les escarres
et une diminution des défenses de l'orgsnisme, particuliérement nottc

lors des poussées évolutives.,

- Les escarres sont parmi les complications les plus pénibles
de la sclérose multiloculaire, attecignant les fesses, les talons ct

slus rarement les hanches et les lombes.

"£lles résultent - d'une ischémie locale.provoquée par unc

compression prolongée” (Bouillet).

Ellessurviennent cn général, chez des paticnts treés invalides
(fauteuil roulant permanent, alitement continu) ct semblent favoriser
par certains facteurs : altération de 1'état général, poussée féonrile

hypoesthésie cutanée (18,

La mort est rarement le fait d'une poussée ¢évolutive délermia
nant des lésions neurologicues incompatibles avec la survie, poussée

essentiellement & torme cérdébrale avec coma, crise convulsive, aticintes

mésocéphaliques aligués.

En fait, l'issue fatale est beaucoup plus le fait de phénc-
menes intercurrents:difficultés nutritionnelles, paralysie bulbaire,
complication infectieuse, escerres, troubles urinaires, pneumopathic &

cermes banaux, tubcrculose ... (18).

L'évolution est surtout dominée par 1l'invalidité chez le sujet

jeune plus que la mortalité.,

B AN
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1.6 - Pronostic (18, 20, 72)

La survie dans la sclérose en plaques; dans sa durdée et dans

sa qualité a été diversément appréciée :

1.6.1 - Durée moyenne d'une sclérose en plaques

Actucllement, gréce & la possibilité d'un disgnostic plus
précoce et aux progrés des thérapeutiques étiologiques et symptomatiques
avec 17 prévention des infections et la réhabilitation fonctionnelle. la
durée moyenne de survie des malades atteints de sclérose multiple est
de 25 ans (Mc Alpine, 1972) & 27 ans (Lumburg, 1950) apres le début cli-

nique de la maladie (82).

Ceci est corroboré par des constatations de la commission na-
tionale consultative pour la sclérose multiloculaire aux U.S.A. gul, en
1574, constate que l'espérance de vie, établie 2 partir de la date de

diagnostic,; va de 3 & 30 ans au plus (18).

Etant donné que le début de la maladie se situe & un &qge

moyen de 30 ans,; la durée de vie de nombreux malades peut atteindre 75 %

derni2res anndes sont

d'une espérance de vie normale, Cependant, leurs
assombries par des atteintes trés invalidantes.

le plus souvent :
[N { ~ . :
51 l'on veut, avec Ch. Confavreux, résumer de fagon abrupte

la situacivny, 176n Give gue scatistiquement : "Que la moitié des malades

- devient invalide en 6 ans

- perd son autonomie en 18 ans

~ meurt en une trentaine d'années" (72, 20).

Mals les statistiques rendent mal compte de la réalité¢ des
faits au niveau individuel,dans la mesure ol existent de larges varia-

tions autour de la moyenne.

vee/ e
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1.6.2 - La qualité de la survie

Les facteurs individuels du pronostic

1.6.2.1 - Les éléments généralement péjoratit

- L'8ge de début de 1l'affection : plus la maladie commence

tard, plus elle évolue rapidement (Miller, Leibowitz, Confavreux). (29)
- Le délai séparant les deux premiéres poussées:;sa briéveté
est de mauvais augure. Paradoxalement, le nombre des poussées et leur

fréquence n'ont aucune incidence pronostique (CONFAVREUX).

- L'apparition de la progression dans les formes rémittentes

ou les formes progressives d'emblée.

- Une mauvaise récupération lors des premiéres attaques.

1.6.2.2 - Les autres facteurs ont poeou de

valeur pronostigue

- L'influence du sexe est apprécide de [agon contradictoire
selon les avteurs (29) : le sexe masculin serait un ¢é¢lément péjora-
bif (82).

- Contrairement & la plupart des notions classiques [ ifiiller;
Mac Alpine, Leibowitz), le début par une névrite optique ou par un

syndrome du troc cérébral ne semble pas de meilleur auqure que celul
par une atteinte des fibres longues {(pyramidales, cérébelleuscs,
lemniscales etc...) (Fog, Bonduelle, Confavreux) (29).

- L'appartenance aux groupes HLA-A B, au DWW, aurait une

30 77 2
influence péjorative.

- La question de la grossesse : 1'étude réalisde en 1966 par
Shapira montrait qu'une grossesse n'élevait le risgue d'avoilr unc

nouvelle poussée que de 0,5 fois.
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Par ailleurs, Mac Alpine recommande d'éviter la grossesse
dans l'année qui suit immédiatement une poussée (B2). Aucune influence

décisive ne se dégage des travaux récents (65).

1.7 - Problémes de diagnostic posés par la sclérose

en plaques

1.7.1 - Le diagnostic clinique (67, §9)

De nombreux critéres (67) de diagnostic clinique ont été
proposés pour classer les scléroses en plagues : on note les critéres
proposés par Allison et Millar en 1954, modifiés par Mac Alpine
(1955 et 1972).

Ceux de Schumscher (1965). Des révisiows ont été faites
celles de Mac Donal (1975), celles de ROSE et Coll. en 1976, proposées
lors d'une conférence sur la sclérose en plaques commune aux U.S.A. ct
au Japon : ces derniers critéres ont ¢ét¢ retenus; Les scléroses mul-

tiples pecuvent ainsi &tre classées en trois groupes (72, 82, 67, 89).

1.7.1.1 - Les scléroses en plaques certailnec

clinigquement : 5 critéres

a - Une évolution faite de poussées et de rémissions, avec

au moins deux poussées séparées par un intervalle minimum de un moils

b - Une dvolution d'aggravation progressive s'étendant sur
une période minimum de 6 mois 3

c)- La constatation 3 ltexamen de signes neurologiques patents
attribuables a au moins deux foyers de lésions de la substance blanche

du systéme nerveux central ;

d - Le début de la symptomatologie entre 10 et 50 ans ;
e - L'absence d'une autre affection neurologiques pouvant

expliquer l'ensemble des symptfmes.
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1.7.1.2 - Les scléroses en plaques proba-

bles avec comme criteéres

a -~ Une histoire évolutive de poussées et de rémissions sans
examen précis et présentant un seul. signe communément associé avec

la sclérose en plaques (nystagmus ou péleur papillaire unilatérale).-

b - Une seule poussée avec des signes d'atteinte de plusiecurs
foyers de substance blanche, avec bonne régression, laissant des symp-

tdmes variables. s es .

c - L'abserce d'autre explication neurologique.
1.7.1.3 - Les sciéroses en plaques possibles
a - Une histoire évolutive de symptdmes régressifs a plusieurs

reprises, sans signes permancnts & l'examen

b - Des signes objectifs insuffisants pour établir plus d'un

foyer lésionnel
c - Pas d'autres explications neurologigues.

Les patients peuvent naturellement &tre changés de groupe

en fonction de leur évolution.

Quelle que soit la classificatiaon adoptée, elle s'avere im-
parfaite. Ces critéres étant initialement d'ordre clinique, ils tendent

3 évoluer en fonction de l'affinement des explorations. paracliniques).

En pratique, le diagnostic se fonde, comme le rappelait

Godlewski; sur quatre critéres

a - Début chez un adulte jeune (18 & 30 ans)
b - Signes neurologiques multiples marquant une atteinte

plurifocale du systéme nerveux central ;
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c - Evolution discontinue par poussées successives entre-

coupées de rémissions

°
3

d - Modifications du liquide céphalo-rachidien avec notamment

hypergamma-globulinorachie.

1.7.2 - Les examens complémentaires

1.7.2.1 - Examen du-liquide céphalo-rachidiers

La ponction lombaire ne modifie pas le court naturel de
1'évolution ; elle fournit des renseignements d'autant plus significa-

tifs qu'elle est pratiqudée 2 l'occasion d'une poussée.

5 - Aspect macroscopique : absence de modification de l'aspect

physique et de la pression du liguide.

b - Cytologie s Une lymphocytose du liquide céphalo-rachidien
est constatée dans un tiers des cas. Elle est modérée, de 5 a 30 lympho-
cytes par millimetre-cube. Un chiffre supéricur a 50 lymphocytes doit

faire rejeter le diagnostic de sclérose en plaques.

c - Chimie : La protéino-rachie (72, 95,-15, 45).

La protéinorachie totale est augmentée dans 40 % des cas
environ. L 'augmentation est en régle modérée (0,40g/1), ne dépassant
lg/1 que dans moins de 10 % des cas. Cette hyperprotéinorachie est
plus courante chez les scléroses en plagques de sexe masculin (51 %)
que chez ceux du sexe féminin (31 %). Elle est nettement plus fréquente
dans les formes évoluant depuls plus de 5 ans que dans les formes

récentes.

L "augmentation des gamma .« globulines :

Les trois quarts (3/4) des malades atteints de sclérose en
plaques présentent une augmentation des gamma-globulines (c'est-a-dire
des IgG) dans leur liquide céphalo-rachidien et ceci quelle que soit
la méthode utilisée. Cette anomalie est donc l'une des caréctéristiques

essentielles de la maladie par sa haute fréquence




il faut cependant rappeler qu'environ 50 % des LCR retirés par ponc-
tion lombaire chez les malades neurologiques ont une élevation des
gamma-globulines (17). Ce serait donc une erreur de considérer qu'une
hypergamma-globulino-rachie évoque 3 elle seule, et a priori, le
diagnostic de sclérose multiple (2, 20, 21). Par cohtre, dans

50 pour 100 des cas, l'aspect est oligoclonal. Cet aspect oligoclonal
(AQ) apporte un argument de trés grande valeur en faveur du diagnostic.
11 n'est cependant pas sbécifique de cette maladie (17, 69), car il
est observé au cours d'agressions infectieuses persistantes telles que

la syphil la panencéphalite sclérosante subaigué, la trypanosomiasec.

L "aspect oligoclonalapeut étre observé malgré un pourcentage
normal d'IgG : 11 acquiert alors une valeur diagnostique considérable
en faveur d'une sclérose en .plaques (24). La frédquence semble lice
au mode ¢volutif de la maladie : elle est intermihtente, mais relati-
vement constantce lorsgue la maladie évolue de fagon progressive et

continue (72, 95).

Normalement, le taux de gamma-goobulines de liquide céphalo-

racnhnidien est de l'ordre de 10 p. 100,

L'augmentation peut étre considérée comme significative au-
0 0

dessus de 14 %. Dans la sclérose en plaques, le taux moyen cst de 20 %

mais le pourcentage atteint 35 % dans certains cas (15).

Autres altérations protéiques (49)

- L'hyper alpha-2 : clle est trés fréquente et toujours
associé¢e a l'hypergamma-globulinorachiec. Elle caractérise les formes
déja anciennes (plus de 5 ans) ;
- Les immunoglobulines A et M : le LCR normal contient moins

de 5 mg/l d'IgA et pas d'IgM détectable

coo/onn
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On note une augmentation des IgA dans 29 % des cas.
Présence anormale d'IgM observée chez 20 % des sclérosn

en plaques ;

- Il n'y a actuellement aucune donnée certaine concernant les

et C.-

composants du complément C3, Ca, 3 procactivateur du sérum et du

LCR.

- Anticorps détectés dans le liquide céphalo-rachidien. Trois

types d'anticorps ont ¢été décelés dans le LCR des scléroses en plaques

Des anticorps (AC) antiviraux : environ 50 pour 100
des malades présentent des AC dirigés contre les protéines de la
capside de certains virus, essentiellement la rougeole, la rubdole,

l'herpés et le para-influenzac.

Mais 1'aspect oligo-clonal ne peut étre expliqué par le faibl
taux d'IgG 3 fonction anticorps anti-rougeole,; selon NORBY (1575)
(49, 72, 95). Ces AC sont de synthése local essentiellement.

Des anticorps nucl¢iques : une méthode originaie de
contre immuno-électrophorése (98) a récemment permis de mettre en '
évidence la présence d'AC mucléiques (anti-DNA et/ou anti-RNA) dans

le LCR d'environ un tiers des S.E.P.

Des anticorps démyélinisants ont été mis en évidence

dans le L.C.R. des sujets atteints de S.E.P. (95, 62).

1.7.2.2 - Examen ophtalmologique

La fréquence des manifestations oculaires au début de 1l'af-
Tection, nécessite un bilan ophtalmologique soigneux, afin de déceler

une lésion cliniquement muette. Seront étudiés essentiellement
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- La motricitd oculaire ;

- L'appréciation de l'acuitd visuelle ;g

- 1'¢tude du champ visuel 3 la rechecrche d'un scotome ou
d'une hémi-znopsie

- le fond dioell.

1.7.2.3 - Etude des notentiecls edvoqués (14,8

Liutilité des potentiels évoqués visuels (F.E.V.) dans le
diagnostic de la sclérose en plaques niest plus a démontrer (RICHEY
et al., 1771 ; HALLIDEY et al., 1973).

A 1'8tude des P.t.V. sont venues s'ajouter celles des poten-
tiels ¢voqués somesthésiques (P.E.S.)(ARSRUZZESE et al., 198l1) et dcs
potentiels évoqudés auditifs précoces du tronc cérébrml (P.E.A.F.)
CLIFFORD-JONES et al.;, 1979 3 GAMBI et al., 1982).

a - Etude des potentiels d¢voqués visuels (P.E.V.)

Elle permet d'ooicctiver le rzlentissement de 1la conduction

rétino-corticale.

Malqré son absence de spécificité, elle reste d'un immense
intérét dans l'détude des malades suspects de la S.C.P. (CHAINES et
coll. 1977). Elle permet de détecter les atteintes infra-cliniques
alors que toutes les autres investigetions ophtalmologiques demeurent

normales (ASSELMAN et coll., 1975).

b - Etude des potentiels dvogués auditifs précoces

Utilisés dans l'exploration fonctionnelle du tronc cérébral
(CONRAUX et FEBLOT 1979, les PEAP trouvent naturellement leur indicsa-
tion dans la recherche d'¢lément en faveur de la S.E‘P;. La décou-
verte d'une anomalie fonctionnelle cliniquement inapparente au niveau
du tronc cérébral, prend une importance de premier plan dans l'hypothesec

d'une affection multiloculaire.
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c - Etude des potentiels évoqués somesthésiques corticaux

des membres supdéricurs : Des anomalies peuvent étre

détecter.

En conclusion : L'étude conjointe des PEV, PEAP du tronc cé-

r¢bral et PES apprécie 1'état fonctionnel des voies optiques, du tronc
cérébral et de la grande voie proprioceptive longitudinale postérieure
médullaire ; de ce fait, 1'apport de ces techniques au_diagnostic de
la S;EZP. est important. Ces examens sont non invasi?é, reproductibles
dans les conditions codofides, peu onéreux mais manguent de spécifi-

cité étiologique.

1.7.2.4 - Les ¢épreuves cochléo-vestibulalres

a - L'audiogramme : Il permettra d'éliminer une attelinte de

l'audition et sera un argument contre un neurinome de l'acoustique.

) L'examen neuro-labyrinthique aux épreuves pendulaires

et caloriques, objective

- Une hyper réflexivité généra.e du systéme vestibulasire,

s'il n'existe pas de nystagmus spontané

1

- Soit une anomalie dysharmonieuse aux stimulations thermiques.

1.7.2.5 - L'enregistrement des mouvements

oculaires par électro-oculographie

[l peut détecter unc ophtalmoplégie internucléaire infra-cli-

nique.

1.7.2.5 - L'électro-nystagmographie : cet

examan peut déceler un nystagmus infra-clinique.




53

1.7.2.7 - Les examens radiologiques

a - Radiographies simples

Les radiographies simples du créne : recherchent une calci-

fication, responsable peut étre d'un méningiome.

Les radiographies du rachis cervical et de la charnieére occi-

pito-cervicale ¢ orientent parfois vers une.:

- malformation de la charniére (impression basilairey
ARNOLD-CHIARTI).

- Discopathie cervicale, une sténose congénitale du canal ra-

chidien, un neurinome déformant le trou de conjugaison.

Un cliché des conduits auditifs.de face évitera de négliger

un neurinome de 1'acoustique.

b - Radiographies avec produit de ~ontraste

Elles ne seront pas ré¢alisées systématiquement. Ce n'esi que

devant un doute que 1'an fera

- l'angiographie carotidienne ou vertébrale & la rechecrche

d'une néoformation ou d'une malformation vasculaire.

- Ls myélographie gazeuse pour détecter une atteinte médul-

laire tumorale ou atrophique ou une compression.

c - Tomodensitométrie ou scanner (34, 81)

Ellet permet de mettre en évidence trois aspects sémiolo-
giques isolés ou associés dans les formes encéphaliques et de détecter

les plaques latentes cliniquement
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- les lésions hypodenses sans prises de contraste ;
- Les plages prenant le contraste, confirmant trés fortement

le diagnostic et affirmant, en outre, la poussée évolutive ;

- L'atrophie cérébrale confirmant le caracteére ¢volué de la
maladie. De plus, dans une sclérose en plaques, la découverte d'un
parenchyme hétérogéne (centre ovale) constituerait peut étre un ar-

_gument pronostique (facheux).

Mais ces lésions ne sont pas spécifiques & la sclérose multi-
ple. Dans certains cas, l'examen tomodensitométrique fera discuter
une ischémie parcellaire dans les premiéres semaines ou une cause
tumorale. Dans le doute, un deuxiéme scanner et/ou l'étude des poten-
tiels évoqués et/ou la résonance magnétique nucléraire (RMN) permettra

de trancher.

d - Imagerie par résonance maanétique -(I.R.M.)
(82, 91, 107, B4, 8¢).

La résonance magnétique nucléaire (RMN) est la m&thode l=a
oplus fiable actuellement pour établir le diagnostic de scl2rose e¢n

plaques, méme 3i les plaques ont été silencieuses cliniquemen’ .

Les images observées se caractérisent par un allongement du
Tl (hyposignal ou signal plus gris que le reste de la substance blanche

en “"inversion-récupération”) et un allongement du T, (hypersignal ou

2
signal plus blanc en spin-écho avec un T R long).

Ces lésions sont treés évocatrices de plaques de démyélinisa-
tion (11, 91).

Elles sont uniques ou multiples, arrondies (confluentes ou
non); sous-forme de traits curvilignes ou soulignant de fagon irrd¢-

guliere les bords des ventricules latéraux.
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Cependant, 1'I.R.M. souffre encore de plusiéurs handicaps

- Le manque de spécificité des images si bien que les
résultats deivent toujours étre interprétés en fonction des données

cliniques.

- La mise en évidence des plaques médullaires est diffi-
cile.
- - L'I.R.M. ne permet pas encore de connaitre 1l'évolutivité

des plaques et notamment de distinguer le  plaques jeunes '"actives'",

des lésions anciennes.
Sa supdériorité par rapport au scanner est pourtant €évidente

- Les zones habitucllement mal visibles en raison d'arté-
facts osseux (fosse postérieure) sont explorées facilement. La ré-
solution spatiale est mailleure, et la sensibilité de 1'I.R.M. dans
la détection des plaques est environ dix fois supérieure a celle du
scanner., L'IRM est alnsi anormale chez 90 2 95 % des patients ayant
une sclérose en plaques “"définie" 5 sa sensibillité est supdriecure a
ceclle des potentiels évoqués et au moins dcale a celle de l'étude cdu

liquide céphalo-rachidien.

1.7.2.8 - Electroencépinalographie (E.E.G.)

Elle peut montrer des altérations minimes sans spécificitd.

1.7.3 - Diagnostic différentiel

"La sclérose en plagues pouvant tout simuler, toute affection

neurologique peut simuler unec sclérose en plaques®. (PAILLAS, 1973)

Par conséquent, nous envisagerons succintement quelques gran-

des affections, sous peine de se lancer dans une description exhaustive.
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1.7.3.1 - Devant une forme cérébello-

pyramidale

ut éliminer

Une tumeur de la fosse postérieure

Une tumeur du tronc cérébral ;

Une anomalie de la charniére cervico-occipitale
Une insuffisaqcc vertébro~pasi}aire au début

Les dégénérescences spino-cérébelleuses.

1.7.3.2 - Devant une forme spinale

I1 faut éliminer

I1 fa

Une myélopathie cervicale (canal détroit, cervicar-

throse vraie etc...) :

Une malformation art#£rio-veineuse ;
Toutes les causes de compressions bulbomédullaires;
les malformations comme celle d'ARNOLD-CHIARI et 1lsa

syringomyélie.

La sclérose latérale amyotrophique (S.L.A.)

La syphilis médullarie et le tabes.

" 1.7.3.3 - Devant une atteinte visuelle

ut éliminer
Une processus expansif lésant le nerf ou la région
chiasmatique ;
Les autres causes de névrite optique rétrobulbaire
¥ Infectieuse chez l'enfant ;
* Déficit vitaminique 3

* Toxique.
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1.8 - Traitement

La sclérose en plaques continue de poser un défi thérapeuti-
que. Les réponses que nous pouvons aujourd'hul apporter sans étre
négligeables n'en sont pas moins parcellaires, insuffisantes ou incer-

taines.

Aucune thérapeutique ne s'est imposée actuellement bien que

la plupart aient suscité des espoirss

L'évolution naturellement régressi&e de chaque poussée expose,
en effet, & des illusions et il est extrémement difficile de mettre
au point une expérimentation rigoureuse, capable d'évaluer 1'influence
a long terme d'un traitement par comparaison & un groupe témoin de

malades comparables non traités.

Les corticoldes sont capables d'influencer les symptomes d'une
poussé¢e, mais laur influence n'est pas significative sur 1'dvolution

de la maladie a moyen ou long tecrme.

Une extréme prudence s'impose et le risque inhérent aux
méthodes thdérapeutiques utilisées, doit étre touiours pesé. 11 importe

enfin, d'apporter au malade un soutien psychologique adéqguat.

Le repos strict au lit parait souhaitable au cours d'une
poussée. £n revanche, un encouragement au maintien de l'activité est

préférable entre les poussdées.

Les médications stimulantes, voire les anti-dépresseurs, a

dose modércée, peuvent trouver des indications judicieuses.
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1.8.1 - Mesures palliatives

1.8.1.1 - La ré¢éducation fonctionnelle

La qualité et la persévérence du travail de reéducation
fonctionnelle; restent des conditions essentielles pour maintenir,.
chez un patient atteint de S.E£E.P., le maximum d'autonomie et de
validité (lutte contre le gabatarisme,; les escarres). Certaines

particularités de cette rééducation dsivent étre connues .::

- L'influence de l'hyperthermie : toute élévation de la
température centrale exagére les effets des lésions de démyélinisa-
tion, majore ou fait apparaitre des s&mptémes de facgon réversible.
Dans les exercices de reéducation, il faut éviter un échauffement
excessif et la balnéation en eau chaude peut étre d'un effet désas-
treux (93).

- Apres dix ans ou plus d'évolution, il existe une fatigue
tres marquée au cours de la maladie; Cette fatigabilité quil limite
i'autonomie, doit étre pris en compte dans 1'établissement d'un

programme de rééducation.

1.8.1.2 - Les myo-relaxants

Le degré de spasticité est escentiellement variable diun

malade 3 1'autre. Sort utilisés

- Le Baclofene {liorésal) 3 la dose de 30 & 60 mg par jour

- Le Tétrazépam (Myolastan)*ad la dosec de 150 & 20C mg par.
jour ;

- Le Dantroléne (Dantrium)*a la dose de 100 & 300 mq

par Jjour.

L'institution de ces traitements doit étre progressive
pour éviter les effets secondaires (somnolence ou vertiges). Il est
important avec le Dantroléne d'effectuer un dosage des transaminases

réguliérement car il existe un risque d'hépatite toxique.
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1.8.1.3 - La Carbamazépine (Tégrétol) a

une efficacité souvent spectaculaire sur les crises paroxystiques
et, ce, & doses relativement faibles (parfois quelques heures apreés

la prise du premier comprimé). Le Dihydan aurait une efficacité

relative sur ces crises.

1.8.1.4 - Traitement des vessies neuro-
‘ logiques

Quelquefois ces problzmes constituent la cause principale
de 1'invalidité sociale. Il faut s'aider de conseils de spécialistes

urolecgues pour corriger éventuellement :

- Une dyssynergle vésico-sphinctérienne ;

- Une rétention ou une incontinence d'urine ;
- Une dysuriec.

— e e

Tous ces signes sont responsables quelquefois d'infections
urinaires dangereuses, nécessitant une antibiothérapie apreés

antibiogramme.

1.8.2 -~ Traitement & visée curative

1.8.2.1 - A.C.T.H. et corticoides

L'A.C.T.H. est le seul médicament pour lequel la preuve
ait’ été apportéec qu'il influence 1'évolution de la sclérose multiple
Une étude multicentrique menée aux U.S.A. entre 1965 et 1969 (89)
avec une méthodologie rigoureuse, a montré que l'évolution d'une

poussée chez un malade, était différente sous A.C.T.H. et sous

placebo. Sont souvent utilisés

- Le Synacthéne retard * de 1/2 a Img par jour en in jec-

tion intra-musculaire ;
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- Par voie orale, le Prednisone (Costaneyl*) entre 0,75

et lmg/kg/jour en cure de quelques semaines ;

- L'administration intra-rachidienne de corticoildes est

défendue par certains auteurs.

L'indication de 1'A.C.T.H. et des corticoides est tres:
généralement acceptée comme traitement des poussées évolutives,
c'est-a-dire en cure discontinue.

Comme toute corticothérapie, il faut assurer une vigilance
attentive clinique et biologique, et donner les conseils diététiques
d'usage en instruisant le malade des risques possibles a long terme

(auto-médication par les anti-inflammatoires).

1.8.2.2 - Immunosuppression (16, 39, 74,
75, 93, 100)

Ces traitements ne peuvent étre envisagés que pour des

formes graves,; évolutives, menagant 3 bréve échéance la validité.

Immunosuppression permanente nrolongée

Trois produilts sont utilisés

Le Cyclophosphamide (Endoxan*) : 100mg/jour
L'Azathioprine (Immurel*) : 3mg/kg/jour ;
Le Chlorambucil (Chloraminopheéene)*- 0,2 & 0,4mg/kg/

- jour

Tous ces médicaments sont agressifs sur
- Les lignées de l'hématopoiese
- Les lignées germinales 3

- Les hépatocytes.

On note également
- Le risque intectueux et oncogene ;

- l'cvlopnécie, les nausées, les vomissements.
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- L'A.T.P. (Striadyne)* :
- Le Centrophénoxine (Lucidril)«
- L'U.T.P. (Utéplex)x

1.8.2.5 - L'interferon (57, 63, 103)

- Des études ont prouvé que l'utilisation de l'interferon ¥
é¢tait incompatible avec la thérapie de la sclérose multiple (effet

néfaste voire aggravateur).-

- Par contre, les interferonsiX et ;?peuvent exercer un
effet immunosuppressif local. Les auteurs proposent donc leur uti-
lisation dans le traitement de la sclérose en plaques.

~

1.8.2.6 - La plasmaphéreése

Certains auteurs (61) pensent que la plasmaphérése a un
effet bénéfique important sur la forme chronique progressive de
sclérose multiple, surtout quand elle est associée a3 d'autres thé-
rapeutioues immuno-suppressives. Par contre d'autres (102) sou-
ticnnent que la plasmaphérése a peu au pas d'effet bénéfique sur

la sclérose en plaques.

1.8.3 - Prise en charge des malades et soutien

psychdloqique

Les mesures d'aide sociale; le recours & des associations
semi-publigques sont des ¢éléments importants diamélioration de la c

condition des malades.

Dans de nombreux pays, existent des associations ou des
fondations qui viennent en aide aux malades atteints de sclérose

en plaques et apportent un soutien non négligeable aux chercheurs.
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2 - LES AFFECTIONS DEMYELINISANTES EN AFRIQUE NOIRE

\
Les affections démyélinisantes sont réputées rare en
Africue Noire. Pour certains auteurs,; elles n'existerailent méme

Das.

Une revue de la littérature nous a permis de faire le

point sur la question (voir le chapitre '"répartition géographique™).

Des cas existent effectivement et sont parfois confirmés
anatomiquement, mais il faut accepter que le diagnostic est avant
tout clinigque, en attendant que les nouvelles imageries médicales

viennent lever tout équivogue.

Bes manifestations motrices paroxystiques ont méme été

Gécrites dans la série dakaroise (36).

Les formes atypiques que revét 1l affection sous nos cli-
; seralent & la base des diffictltés diagnostiques rencontrées
(25, 726). De plus, les conditions de travail dans la majeure partice
des pays d'Afrique Noire, l'étendue des territoires et souvent la
faible infrastructure sanitaire (le manque d'examens complémen-
taires visualisant les plaques du vivant du malades), font qu'il

devient alors trés difficile d'affirmer ce diagnostic.

Aspects décrits dans la littérature

Une revue de la littérature nous a permis de rassembler
les différents cas d'affections démyélinisantes publiées avec con-

firmation anatomique.

Remarquons de prime abord, le nombre trés réduit de ces

publications.
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2.1 - Circonstance d'apparition

- Age : l1'age de début de la maladie est le méme

que dans les zones d'endémie.
- Le sexe : 2 femmes pour 1 homme.

2.2 - Formes classiques de début

2.2.1 - Les signes opculaires

Nous avons noté¢ des cas oU la maladie débutait par des

troubles visuels -

- Baisse de l'aculté visuelle pouvant évoluer repide-

ment en une cécitdé ;

- Amaurcse transitoire brutale g

Y

- Nous n'avons pas notdé de diplopie dans ces séries
Au fond d'oeil : nous avons, soit un aspect de pa-
pillite,; soit une atrophie opticue primitive 3

bords nets; soit des papilles blanches.

2.2.2 - Les troubles moteurs :

Dans un bon nombre de cas, la maladie débute par des trou-

bles moteurs : essentiellement

- Paraplégie flasco-spasmodique ou
- Quadriplégie flasque avec
~ des troubles sphinctériens ;

- forme hémiplégique avec aphasie.

Ces troubles moteurs sont souvent d'apparition brutale ou

rapidement progressive.

2.2.3 -~ Nous avons noté également des débuts

avec des troubles sensitifs

cacl o
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- Enqourdissement des membres, paresthésies ;
- Hypoesthésicec a3 tous les modes 3

- Anecsthésie douloureuse.

2.2.6 - On a mentionné un cas ayant débuté par

un syndrome gastro-entériale fébrile.

2.3 - Formes & la période d'état --

La période d'¢tat est rapidement atteinte chez nos patients,
au maximum en 15 jours. Les signes sont les mémes qu'en zonc

endémigue

2.3.1 Les troubles moteurs dominent le tableau

- Paraplégic ou quadripléaie flasco-spasmodique ;
- Abolition des réflexes ostéo-tendineux ou au contraire
nyperréflexivité ostdéo-tendincuse avec des réflexes vifs,; polyci-

nétiques avec clonus du nied et de la rotule ;

- Signe de Babinski ¢ 1nconstant g

- Réflexes cutands abdominaoux abolis.

2.3.2 - Les troubles sensitifs ¢ Essenticllement

- Hypo ou anesthésie 2 tous les modes
- Dysesthésies
- Troubles de la sensibilité profonde avec main instable

ataxigue.

2.3.3 - Le syndrome cérébelleux
2.3.4 - Les troubles sphinctériens

- Rétention d'urine.

2.3.5 - Les troubles psychiques

- Trouble de l'humeur avec alternance de phases d'insou-

ciance joviale, accompagnées de rires immotivés, et de phases dé-

pressives avec agitation, cris et pleurs =
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- Détérioration intellectuelle ;
- Perte partielle des acquisitions,

2.3.6 - Manifestations paroxystiques

Ces phénomenes, relstivement rares, ont été décrites chez

?

une Noire africaine {(44).

Ces crises toniques pouvant mettre le membre inférieur et

le membre supérieur en extension avec phénoméne de main d'accoucheur.

(@p]

Ces crises toniques; qui durent cuinze secondes environ,
n'intéressent pas la face et sont déclenchées par des changements de
position. Elles disparaissdniind sl'amerohe, 7¢e reproduisent slusicurs
fats:dans ba journde st me s laodompagnent d'aucun mouvement convulsif
ni de déficit post-critiguc.

£lles sont précédées de douleurs 2 type de décharge au ni-
veau des membres et peuvent survenir au cours du sommeil. L ‘hyperpnée
le faits apparaitre.

Ces crises ont régressé totalement sous Carbamazépine

(Tégrétol)x*.

2.4 - Evolution

Nous avons remarqué que tous les aspects quil ont été décrils
dans la littérature, concernant les affections démyélinisantes, sont
des formes aigués ou subaiqués, évoluant en moyenne en cing & qgua-
torze (14) mois vers liexitus. Des cas de rémissions plus ou moins
compleétes (aprés plusieurs poussées) avec quelques séquelles ont été
décrits (26, 25, 85).

>

Ainsi, nous avons pu distinguer deux types d'évolution :

- Une évolution d'une seule tenue jusqu'a la mort par

aggravation progressive, sans rémission.

R A




La mort survient toujours & l'occasion d'une complication

ou d'une infection intercurrente :

- Infections urinaires

- Escarres

- Arthrite purulente

- Diarrhées rebelles

- CollépsUs cardio-vasculaire

- Phlébite des membres inférieurs
- Dénutrition avec cachexie

- bronchopneumopathie.

Ces infections peuvent expliquer la fréquence des filevres

rencontrées dans ces séries.

2.5 - Les examens complémentaires

Les diagnostics ont été posés du vivant gréace a 1'examen
du liquide céphalo-rachidien ¢t en post-mortem, gréce & l'anatomie
natholocicue dont les résultats sont identiques & ccux des zones

dendémie.

2.6 - Le nronostic

Compte tenu de ce que nous avons vu en zone d'endémile, NOUS
pouvons dire que le pronostic des affcctions démyélinisantes ecst

sombre dans nos pays.
L'élément péjoratif le plus imbortant étant la brieveté du
délai entre les deux premiedres poussées et 1'évolution d'un scul

tenant.

Mais ceci restera a vérifier plus tard.
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2.7 - Le traitement

médications utilisdes sont

- Les médicaments a visée symptomatique ;

L'A.C.T.H. et les corticoides ;

i

La Carbamazépine a été utilisée dans les manifesta-

tions paroxystiques.
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1 - METHODOLOGIE

1.1 - Population d'étude

Notre étude, rétrospective surtout, porte sur les dossiers
de 15.468 malades hospitalisés dans la clinique neurologique du
Centre Hospitalo-Universitaire de rANN, de Janvier 1970 a Décembre

1988.

Ainsi, nous avons utilisé deux—types—de dossiers

1°/ Nous avons repris les anciens dossiers depuis 1970
2°/ Nous avons colligés les dossiers des malades hospi-

talisés dans le service durant notre stage.

J.2 - Criteéres de recrutement des malacdes

Dans les dossicers colligés, ncus avons essayé de retrouver
les critéres cliniques et surtout dévolutifs. Par contre, pour notre
travail personnel,; nous avons attaché une importance majeure 2 la des-
crintion clinique et nous nous sommes efforcés de faire, en particu-
lier, 1l'étude ¢électrophorétique des protéines du liquide céphalo-
rachidien, que nous désignerons pour plus de commodité, par l'abreé-
viation "L.C.R." (examen pratiqué dans le laboratoire dec biochimie

de 1'hopital Principal de Dakar).

Nous avons retiré 60 dossiers étiquetés "Affection démyé-
linisante"”; mais dont un grand nombre a €été éliminé; solt parce que
les critéres clinigues étalient incomplets, soit parce que les eaxplo-
rations étaient insuffisantes pour écarter formellement une autre
étiologie. En déflnitive, nous avons retenu 28 dossiers. Ces derniers
ont été classés selon les criteéres de ROSE et coll ( tableau I, II
et II1) et ceux utilisés par l'école dakaroise (tableau IV) qui sont

proches des criteéres de certitude de ROSE.
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Tableau 1 ¢ S.E.P. certaines

oo
~—

CRITERES DE CERTITUDE )

ao
~—r

: -~ Une évolution faite de poussées et de rémissions avec )

au moins deux pousséecs séparées par un intervalle minimum)

(XY

: de un mois. )

2e ¢+ ~ Une ¢volution d'aggravation progressive, s'étendant sur )

: une période minimum de & mois. )
_________ iy g O
5 : - La constatation & l'examen, des signes neurologiques )

: patents attribuecbles & au moins deux foyers de lésions de )

: la substance blancne du syst2me nerveux central. )
_________ B o e e e e )
Lo : - Le début de la svmptomatologie entre 10 et 50 ans. )

59 s - L'absence d'une autre affection neurologique pouvant

o

)
)
expliquer l'ensemble des symptdmes. )
)

ve




T e T

|
|
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Tableau Il ¢+ S.E.P. probables

ERITERES '
( 10 :+ - Une nistoire dvolutive de poussées et de rémissions sans )
( : examens précls ot nrésentant un seul signe communément )
(- ¢ associé avec la sclérose en plaques (nystagmus ou pileur )
( . papillaire unilatérale). )
(20 : - Une seule poussée avec des signes d'atteinte de plusieurs )
( : foyers de lz substance blanche, avec bonne régression, )
( : laissant des symptdmes variables. )
( 30 s - L'absence d'sutrc explication neurologique )
Tableau ITT + S.E.P. possibles
( CRITERES )
(i m e e 8 e o e e e )
( 10 : - Une histecire ¢évolutive de symptdmes régressivis 2 )
( ¢ plusicurs reprises; sans signes permanents & l'examen. )
(mmmmemmn 8 e et o e et e e m e )
( 20 : - Des signes objectifs insuffisants pour établir plus d'un )
( : foyer lésionnel. )
(mmmmemm o U )
( 30 :+ - Pas d'autres exnlications neurologiques )
( : )

En ce qui concernc le tableau I et II, les critéres d'évolution
ne sont pas compatibles :; lc premier évoquant une évolution par poussées
l'autre, une évolution d'un scul tenant. Jonc dans notre sélection, puis
notre classification; .bien évidemment un seul_de ces deux critéeres scra

retenu.
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En effet, unc dtude multicentrique effectuée 2 Dalkar, cn
1973 et en 1976, a Abidjan en 1977 (45) et & Paris, a permis d'ap-
précier la différence entre le L.C.R. normal du Noir et celui du
Blane. On a constatéd ainsi ocu'a 1'état normael les gamma-globulincs
du L.C.R. du NOir ¢taient plus élevées que celles du blanc (1¢& 5 17%
contre 8 & 10 %) (voir tabhleau V). Il faut touicurs tenir comnte

donc de ce facteur daens l'interprétation des résultats.

Nous savons égelement qu'un taux normal de gamma-globu-

lines n'exclut pas le diagnostic de $.E.P.

e plus; tous les malades,; n'ont pas bénéficié d'une
é¢lectrophor=se des protéines du L. C.R., par manguc de laboratoire
7 . . . . .- >\“ . .
spécialisé cl ¢auipé dans le service et de moyens finamcirs.
ot oequlip

Alrgil, nous avons classé nos ohservations en scléroses en

plaques certaines, probables et possibles.
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2 - LES O8BSERVATIONS
[}

2.1 - rdsentations des observacions

De l'observation n® 1 & N° 28.
Nos ovservations scrl pré¢scentées par ordre chronologique

sous formes de résumé.

Coservation N® 1 :

A.F... est un jeune homme de 51 ans, sans antécédent par-
ticulier, hospitalisé le 09.05.69Y pour un coma et une hémiplégie

gauche.

L'affection a débuté 5 jours auparavant par une hémiplégic
gauche avec nperte de connaissance de 2 a 3 minutes ¢t une détériora-
tion mentale, psychigue, installée en moins de 12 hcures. Ensuite

survint un coma qui motiva la consultation dans le service.

Lxamen clinique

A l'entrée, 1'état général cst mauvais, le malade est

apyrétique.

Liexamen neurologique montre :

<

- un coma qul a rapidement regressé

- une nemiplégie gauche avec nhyperrcéflexivité ostéco-
tencdineuse et signc de BABINSKI 3

- Une paralysie faciale gauche

- Une nuque raide.

Examens complémentaires

- Les examens standards sont normaux sauf la vitesse
de sédimentation qui est accéldrée & 3 examens

successifs ;

- Le liquide céphalo-rachidien est noral ;
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- L'électrophorese des protéines du liquide cérhalo-

rachidien et cdu sang est normale ;

A\~ - La sérolooie ces collagénoscs, des rickettsioses,

de la syphili:z est négative ;

-~ L'éiectro-encénhalogramme traduit une souffrance
cérébrale diffuse avec participation basale. Il tend
3 s'améliorcr par la suite 3

- L'angiogranhie carotidienne droite et gauche ne montre
qu'une augmentation de vOlume, modérée de la partie
antérieurec ct moyernne de 1l'hémispheére gauche, infir-
mant une malformation vasculaire. ‘

- La radio pulmonaire est normale ;

- Le prélevement de gorge montre des coccis gram posi-

tif et des bacilles aram ndgatif.

Fvclution

° Sous Gardénale et vitaminothérapie 5, on note une récu-

nératlon progressive sur le _.plan moteur et sur le plan de la parcile.

11 est exéateé le 09.08.69.

®I]1 est réhosnitalisé le 23.C1.72 pour une hémipldégie

droite, unec agltation avec des vomissem~nts survenus la veille; sans

noticn de fi2vre.

- L'état général est macvais, le malade est apyrétique, la

tension artérielle = 14/8.




Liques aux

négatif.

reprise de

drébelle

des 4 memb

nette amél

neux NeE Sso

- L'examen neurologique mont ¢ =
. Une hémiplégie flasque, a prédominance brachio-
céphalique droite, une hyperréflexivité ostéo-tendi-

neuse généralisée.

. Une hypoesthésie de 1'hémicorps droit.

. Une cécité bilatérale avec une mydriase aréactive.
Au fond d'oeil : on note unc p&lcur pmapillaire.

. Un nystaguus battant & gauche.

Le reste de l'examen somatique est normal.

Les résultats des examens varacliniaues sont presque iden-
précédents sauf que le prélavement de gorge est revenu
Le diagnostic de S.E.P. est dvoqud.

Sous A.C.T.H., on note unec amé¢lioration importante avec

l1'état générel, récupération motrice et de la vue.

11 est exéaté le 12.09.72.

Il est rézdmis le 03.04/73 pour rechute avec un syndrome

%, une démarche et voix cérébelleuse, un syndrome pyramiual

res, unc diplopie ¢t strabisme interne de l'oeil droit.

Remis sous A.C.T.H (25 U/jour) pendant deux mois on note une
ioration du syndrome pyramidal. Les réflexes ostéotendi-

nt vifs gu'au membre supérieur droit.

- Le bilan biologique est encore normal ;

- La radiographie de la charnigre atloido-occipitale est
normele.

- L'électroencéphalogramme montre une discréte souffrance

hémisphérique droite.
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Il est exdéaté le 07.06.73 avec des séguelles du syndrome

cérdébelleux.

Observation N° 2

M.D.... est un homme de 36 ans, ayant des antécédents de
cénhaldées ct de paresthésies de membres inféricurs, de nrécordial-
& le 7 Janvier 1971. L'affection a débuté

deux mois auparavant par une asthénie, une dyspnée d'effort, des

gies, qui e été¢ hospitalist

céphalées discreétcs. Sont apparus ensuite une anorexie;, des vertiges,
une baissc de l'acuité visuelle avec diplopic dans le regard a droite.
Trois semaines avant l'hospitalisation, le malade a ronstatd une
nypoesthésie tactile et douloureuse de l'hémicorps droit., Un traite-
ment institué par un médecin luil apporta une nette amélioration. La
veille de son hospitalisation, lihypoesthésie rdapparut,; associde 5

des otalgies cauches et & des acouphénes & gauche.,

Examen clinique

° A l'entrdée, 1'état gindéral est hon, la température cst

37¢1C, la tension artérieclle = 13/7.

[hig

° L'examen ncurologique montre :

. Des réflexes ostéo-tendineux vifs, polycinétiques,
diffusés des deux cotés. Les réflexes cutandés olan-
taires sont indifférents ;3 1l existe un signec de
Hoffman & droite, les réflexes cutanés atbdominaux

sont abolis.

. Une hypoesthésie superficielle de 1'hémicorps droit

mais pas de déficit motecur.

. Un discret syndrome cérébelleux ;
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Les sérodiagnostics des rickettsioses et de ‘'Yidal sont négatifs.

© En février, la symtomatcloqie régresse mais persistent

unc discréte hypoacousie et la baisse de l'acuité visuelle. 'IL est

excaté

® En Mars, reprise de la symptomatologiec et apparition de
mouvements anormaux au membre supéricur gauche et en Jjuillet, 11

note une dysarthrie. Il est alors hospitalisé pour la deuxiéme fois.

L'examen neurologique montre :

- Une persistance du syndrome pyramidal, une aggravation
du syndrome cérébelleux, une hypoecthésic superfi
ciclle avec des troubles de la sensibilité profonde

- Des mouvements anormaux a gauche, choréiformes |

Jes troubles de la déglutition avec un réflexc

nausdéeux ¢moussd.

Les examens complémentaires

>

- Le liqude cénhalo-rachidien : 45 ¢léments/mm’> avec
beaucoup d'hématies et le reste est fait de lympho-
cytes s 0,50 % d'albumine, sucre 0,700 %, une Sleova-

tion des gamma-globulines a 29,2 % :

- Le diagnostic de S.E.P. est retenu, le malade mis

sous corticoides et vitaminothd¢rapie B.
- L'¢volution est tres favorable seules une légere

hypoesthésie et l'abolition du réflexe nauséeux

persistent. Il est exéaté le 10.09.71.

vl oo
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. UUn nystagmus bilatéral dans le regard extréme ;
. Une atteinte du V gauche (le réiflexe cornéen
qauche es aboli), du VIII gauche, une paralysiec

faclale périphérique gauche.

Examers complémentaires

3
- Le liguide céphalo-rachidien : 2,8 ¢léments/mm”

0,459 % d'albumine 3 sucre = 0,85 % et chlorures = 7,29 %.
La sérologiec syphilitique dans le sang et le liquide

céphalo-rachidien est négative ;

- Les examens standards sont normaux sauf la vitesse de

s¢dimentation qui cst accélérée

- L'¢lectroencéphalogramme est dans les limites de lao

normale 3

- Selles KAOP montre la présence docufs d'ankylostomes

ct de kystes de lamblia,

Evolution

® Une sewmaline plus tard, on note une amélioration nette

des différents troubles ;

° EN fin janvier; on note une hémiparésie droite.

- L'électrocardiogramme montre une surcharge systoligue.
- Le test d'Emmel est négafif. L'angiographie carotidienne

gauche est normale, de méme que la radiographie du créne.
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Observation N°% 3

B.L.... est une femme de 35 ans, hospitalisée le 24.01.74
pour unec impotence fonctionnelle du membre inférieur gauche avec des

douleurs. Elle a2 une cécité bilatérele depuls 7 ans.

~ L'affection actuelle a d¢buté une semaine auparavant,; bru-
talement, par un déficit du membre infdérieur gauche; avec fizvre |

céphalées, douleurs rachidienne et thoraciques. Plus tard, survint

une constipation opinidtre.

L'examen clinique

A l'entrée, 1'état général est bon, la température est &

37° Ty la tepnscion artérielle & 16/10, elle est obese.

L'examen neurologiquc montre

- Un syndrome de Zrown-S¢équart (monoplégie spasmoc ..
au membre supdricur gaucne, hypoesthésie volre ones-
thésie au niveau de 1'hémicorps droit, remontant &

avec des troubles de la sensibilité profonde.
- Troubles sphinctériens a type de rétention d'urii:
- Une cécité bilatérale avec au fond d'oeil, une

atrophie optique post-oedémateuse bilatérale.

Le reste de l'examen somatique est normal.,

Examens complémentaires

- Le bilan biologique standard et 1'ionogramme sanguin

sont normaux.
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- Le liquide céphalo-rachidien : 26 éléments/mm’
(lymphocytes) 3 0,70g/1 d'albumine, sucrec = 0,50g/1 ; la gamma-

[+%

globulino-rachie est de 23,9 J%.
- Il n'y a pas dec blocage 2 1l'épreuve de QUEECKENTEDT-

STOOKEY. La sérologie syphilitique dans le sang et le L.C.R. est

négative.

- Le bilan tuberculeux est négatif.

- L'électroencéphalogramme montre la persistance

d'une activité théta diffuse.

- L'angiographie carotidienne gauche est normale.

Lvoulutinn

° Au mois dec Fé¢vrier, on notec une aggravation avec une
paraplégie spasmodique, une extensicn des troubles sensitifs de

facon bilatérale avec des doulcurs persistantes,

© En Mars, survient une ré¢cupération motrice compléte <u
membre infdérieur droit mais existent des douleurs radiculaires doc

membres supérieurs et du membre inférieur gauche.

L'examen du liquide cé¢phalo-rachidien montre 1'éldément

(lymphocyte) et 0,45g/L d'albumine.

°® En Mai, aggravation de 1'détat clinique avec raideur
méningée, la paraplégie spasmodique redevient totale avec anesthisie
3 tous les modes, remontant 2 Cl - C2 et des troubles sphinctériens.

Le liquide cc¢phalo-rachidien montre : 115 éléments/mm3
(lymphocytes) 1,68g/1 d'albumine avec 25,6 % de gammaglobulines 2
l'électrophorése.
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© En Juin, les troubles régressent partiellement. Le¢ liquide

[
c)l"

céphalo-~rachidien est a2 8 léments/mm’> (lymphocytes) et 0,50¢g d

bumine.

Cette rémission persiste jusqu'a l'exdé¢at du malade le

01/10/74. Le diagnostic de S.E.P. a été retenu.

°© Elle est rehospitalisée le 07.02.75 pour aggravation de
l1'état clinique avec anorexie. L 'état général est bon, la templra-

ture & 37°9C : la tension artérielle & 13/9.

L'examen neuro®sgique révele

- Une quadriplégie spasmodique prédominant aux membres
inféricurs ; le nuque est souple, i1l existe des escarres fessiorcs

bilatérales.

Le liquide cé; 1aio-rachidien montre 6 ¢léments/mm” (lym-

phocytes) avec 0,;45g/1 dialbumine.

Elle meurt plus tard, le 03.04.75 dans un tableau d'hyvper-

thermie, de c¢ollapsus cardio-vasculaire.

Examens compldémentaires

L'hémoculture révele une klebsiella pneumoni e
- L'uroculture isolé un Trichomonas vaginalis
- Le compte d'Addis : 13 00C hématies/minute
83 000 leucocytes/minute

L'autopsie n'a pas été faite.
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Observation N° 4§

N.B. : Cette obscrvation a dé¢ja fait 1l'objet d'une publication (44)
par DUMAS (M.) et coll. (1977).

Il s'agit d'une femme de 39 ans, dactylogrephe, qui a ¢l
hospitalisée deux fois dans .ic¢ service. Elle avait présente¢ un ta-
bleau de méningomycélite & rechutes pour laguelle zucune ¢étiologie
n'a été retrouvée. Au cours de ces hospitalisations, sont apparues
des crises motrices paroxystiques : Ce sont des crises toniques de
l'hémicorps gauche; mettant le membre inférieur et le membre supé-
rieur en extension avcc phénoméne de main d'accoucheur. Les criscs
toniques, qui durent 15 secondes envircn,; n'intdéressent pas la face
et sont déclienchées par les changements de position : elles dispa-
raissent & la marche, se reproduisent plusieurs fois dans la
journée et ne s'accompagnent d'aucun mouvement consulsif, ni de
déficit post-critique. Elles sont précdédées de douleurs & type de
décharge au nivecau des membres et peuvent survenir au cours du

gommeil. L 'hyperpnée les fait apparaitre.

Le taux des goamma-giobulines dans le liquide -éphalo-rachi-

dien est de 23,50 % & l'entrée, le 25 Juin 1973 puis de 31,70 % & l=o

survenue des crises tdtaniformes.

Le Carbamazépine a eu un effet spectaculaire sur les crige:
qui ont disparu. de méme que le tableau de méningomydlite. Le diagnos
tic de manifestations paroxystiacues au cours d'une S.E.P. a ¢té reten
et la malade est exéatée le 6 Juillet 1974.E1le avait repris ses

activités professionnelles.

£lle est rehospitalisdée

Pour la2 troisieme fois le 18 Octobre 1979, soit 5 ans plus

tard, pour unc paraplégie d'installation progressive.
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Cette nouvelle ré¢cidive a débuté au mois de mai 1979 paf%

une baisse de l1'acuité visuelle de l'oeil droit puis de 1l'ocil
gauche. Elle fut hospitalisdée a 1'hopital Principal de Dakar ou
mois de Juin en ophtalmologie pendant 2 semaines. Ensuite, apparut
une faiblessc musculaire des membres inférieurs, aboutissant & une

paraplégie en 2 molis, avec une constipation.

A l'entrée, l1'état généra’l est bon, la tempéreoture est a

39°C meais le .malade devient apyrdétigue sous fGuinimax.

L'examen neurologique montre :

- Une paraplégie flasque, avec des réflexes ostéo-

tendineux vifs aux membres supérieurs, abolis aux membres inférieur

Les réflexes cutanés abdominaux sont abolis ; les réflexe
cutant¢s plantaires sont indifférents
- Une anesthé¢sic superficielle remontant & D2 sans

trouble de la sensibilit¢ profonde

Une baissce de l'acuité visuclle plus marqude a
gauche avec au fond d'oeil, une atrophic optique primitive & orédo-

ninance gauche ;

- Une ré¢tention d'urine.
Le reste de 1l'examen somatique révele un -bellonnement

abdominal.

Evolution

Sous A.C.T.H. (40 ¥ I/jour,) on note une récupération mo-
trice partielle aux membres inférieurs, le niveau sensitif descend
3 5,. Mais des escarres trochantériennes apparaissent. On note une

1
perforation cornéenne droite et une atrophie optique totale gauche
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Le 28 Janvier 1980, survinrrent de facon brutale : une
aphasie, une fixité du regard,; une raideur de la nuque, un signe
de Babinski & droite, des mouvements anormaux aux extrémités des

membres supérieurs.
Le 31 Janvier, on note un pic fébrile a8 plus de 40°C, des

troubles de la déglutition, urn coma et la malade meurt le 2 Janvier

1280 par myélite aigué transverse probablement.

Ohservation n® 5

B.M. ... est une femme de 28 ans, hospitalisde le 28
MOvembre 1977 pour des vertiges, des douleurs diffuses & tout le
cnorps et un syndrome cérébelleux. Elle a été opérée 11 y a 10 ans

pour un fibrome utérin.

La maladie a débuté dix ans auparavant par des épisodes
de vertiges avec des céphalédes frontales; durant quelques minutes &

quclaoues jours, a recrudescence nocturne.

£lle signalat aussi des douleurs généralisdées et une ornan-

de esthénmie. L 'Zvolution se faisait par poussées mensuelles ou Simen-

suclles, entrecoupdées de rémissions.

Un mols avant l'hospitalisation, sont survenus, au cours

d'un ¢pisode fébrile,des vertiges giratoires, permanents avec malaise

;

aéndéral.

Examen clinique

A l'entrée; 1'état gdénéral est médiocre, la température

est a 36°0C, la tension artérielle 2 13/8.
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Examen neurologique : On note

- Un syndrome cérébelleux statique et cinétique
- Un discret nystagmus battant & gauche.

- Une diplopie horizontale dans le regard & gauche.,

Le reste de l'examen somatique réveéle

- Des leucorrhées abondantes; nauséabondes. avec des dou-
leurs au niveau des fosses 1liaques =2t de 1'hypogastre avec défense.

Les annexes semblent étre tuméfiées et douloureuses.
- Le toucher vaginal montre un rectum plein de matieéres

dures, le col est gros, irrégulier sans tumeur ; le doigtier rameéne

des pertes brunétres avec du sang.

Examens ccmplémentaires

- Le bilan biologique standard est normal ;
- Le liquide n~éphalo-rachidien contient 32 éléments/mm’,

0,30g/)1 d'albumine

La sérologie syphilitique dans le sang et le liquide

cephalo-rachidien est négative

- La radiographie du créne montre une impression du

toit du rocher gauche quil est gommé dans sa partie interne ;

- Les tomographies du rocher sont normales ;

- L'electroencéphalogramme est normal ;

-~ L'acuité visuelle est a 5/10 & l'oeil droit et de

6/10 a 1'oeil gauche. Le champ visuel est rétréci en canon de fusil.
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Evolution

Elle est tres favorable avec régression compléte du syndrome
cérébelleux, du nystagmus, des vertiges apreés 3 semaines d'hospitalil-
sation, le malade étant sous corticoides. Elle est exéatée le

7 Janvier 1978.

Observation N° 6

B.C ... est un jeune homme de 21 ans; hospitalisé le 8

Février 1979 pour une paraplégie flasque.

L'affection a débuté un mois auparavant par des céphalées,
une asthénie intense, une hypersomnie vespérale, des vertiges et une
amaurose. Ce premier épisode a régressé spontanément, laissant un
asthénie résiduelle. Puls apparut une parapléaie d'installation
rapidement progressive avec des troubles sphinctériens (rétention
d'urine, constipation) suivie d'une cécité brutale, avec fiédvre et
nlus tard, un déficit au niveau des mains. Le déficit moteur a éte¢
nrécédé de parcsthésies a type de piglre au niveau du rachis et de

1'abdomen.

Examen clinique

A lientrée;, l'état général est médiocre, la températurc
est a 39°2C, lc pouls cst & 112 pulsations par minute, la tension
artérielle est a 10,5/7.

L'examen neurologique montre

- Une quadriplégie flasque prédominant aux membres

inférieurs ;

ceof oo
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- Des réflexes ostéo-tendineux abolis aux membres 1in-
fériecurs, normaux aux membres supérieurs ; le réflexe
cutané plantaire est incifférent des deux cotés, les
réflexes cutanéds abdominaux sont abolis, de méme quc

le réflexe crémastérien

- Une hypoesthésie tactile et douloureuse & limite

supérieure floue

- Une cécité bilatérale avec au fond d'oeil, des pa-

pilles & contours flous.

- Une nuque raide.

Examens complémentaires

- Le bilan standard est normal ;
- Le ligquide céphalo~-rachidien est xanthochromique, il
contient 20 é¢léments/mm’ (lymphocytes) avec 5g/1 d'albumine 0,40g/1

de glucose, 9¢g/1 de chlorures, la bactériologie est négative

- La recherche de bacilles acido-alcoolorésistants est

négative

- La sérolcgie syphilitique dans le sanag et le liquide

céphalo~rachidier est négativer

- Les radiographies du rachls cervical et des poumons

saont normales ;

- La myélographie décéle une arachnoidite diffuse

- L'examen cyto-bactériologique isole une Klebsiella
pneumoniae.Les hémocultures sont négatives. Une méningite tuberculeuse
est néanmoins évoquée mails recusée ensuite car le traitement anti-

tuberculeux n'a pas modifié le tableau.
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Evolution

Aucune amélioration clinique n'est notée apres trois mois
malgré les antibiothérapies; par contre le liquide céphalo-rachidien
ne contient plus qu'un élément/mm> (lymphocytes) et 0,40g/1 d'albumine
Le diagnostic de neuromyélite optique est évoqué. Mals apparaissent
une septicémie (2 streptocoques et protéus), une infection urinaire
avec plusieurs germes résistants a tous les antibiotiques, des
gscarres surinfectées,; une collectioun suppurée de 1l'aine gauche et
du pénis, une pneumopathie aigue et une fidvre & 40°C. Le malade
décede dans ce tableau le 5 JUin 1979.

L'autopsie n'est pas faite, mais le diagnostic de ncuro-

myélite optique a été retenu.

Observatior N 7

E.AMJHAALD .. est une femme de 36 ans, hospitalisée le
6 Octobre 1981 pour une sclérosc en plaques évolutive (diagnostic posé

3 Nouakchott).

L'affection a débuté 8 ans auparavant par unc amaurose
transitoire, des troubles moteurs,; le tout ayant reqréssé au bout
de 2 mois. Trols ans plus tard, elle fait une rechute avec une para-
nlégie, une ancsthesie remontant & D-12,une amaurose, puis unc nouvell:
rémission survint. Deux mols avant l'hospitalisation, une nouvelle

poussée l'amena 2 consulter a Dakar dans le Service.

Examen clinique

A l'entrée, 1'état général est bon, la malade apyrétique.
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céphalo-rachidien est négative ;

gamma-globulines a 1'électrophoreése des protéines

Evo
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L 'examen neurologique montre :

- Une hyperréflexivité ostéo-tendineuse aux membres
inférieurs, un signe de Babinskil bilatéral, san.
déficit moteur ni sensitif.

- Une baisse de l'acuité visuelle et au fond d'oeil,
existe une atruphie optique primitive bilatérale. Le

reste de l'examen somatique cst normal.

Examens complémentaires

- Bilan standard normal sauf la vitesse de sédimentation

est accélérée (15/25 mmd

- La sérologie syphilitique dans 1e¢ sang et le liguide

?

- Le liquide céphalo-rachidien : normal avec 8,6 % de

;

- Le bilan hépatique est normal.

lution

ct

Le 16 Octobre 1991, la malade fait un pic fébrile & 38°8C

accusc des céphalées avec frissons, vertiges et algles diftuses.

Elle est traitée par le Quinimax, puils 1'état clinigque devient sta-

tionnaire. £lle est exéatée avec le diagnostic de neuromyélite

opt

ique.
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Observation N9 §

S.A. ... est une femme de 33 ans, hospitalisée le 27 Ao(t
1983 pour une impotence fonctionnelle des quatre membres. L'affection
a débuté deux semaines auparavant par l'installation d'un déficit
moteur des quatre membres, de fagon rapidement progressive avec des
paresthésies. Le membre supérieur gauche a ¢é¢té d'abord atteint, puis
le membre inférieur gauche le 30ir et extension & 1'hémicorps droit

le lendemain,; sans contexte infectieux.
La patiente a présenté une paralysie similaire avec cécité,
huit ans auparavant et ayant régressée spontanément; avec persis-

tance de la cécité.

Examen clinique

A l'entrée, 1l'état général est médiocre avec amaigrissement.
La température est & 3792C, le pouls & 92 pulsations par minute, la
tension artérielle a 10/8. On note une conjonctivite purulente bilaté-

ral.

L 'examen neurologique montre

- Unc quadriparésie spastique avec des réflexcs ostéo-
tendineux vifs, diffusés, polycinétiques avec trépidation épileptoide

des picds et un signe de Babinski bilatéral

- 0es troubles sensitifs superficiels et profonds de

niveau supérieur a 0b-10.:

- Une amyotrophie des mains et des pieds ;

- Une cécité bilatérale ;

Le reste de l'examen somatique est normal.
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Examens c-wnlémentaires

- Examens standarts normaux ;
- La sérologie syphilitique dans le sang et le L.C.R.

est négative ;

Le L.C.R. contient moins de 1 élément/mm’, (0,10q/1

d'albumine et 0,30g/1 de sucre.

Les radiographies du rachis cervical, du créne sont

normales ;

- La radiographie puvlmonaire montre une image de pachy-

pleurite avec comblement du cul-de-sac droit.;

- Examen ophtalmologique : opacité diffuse de la cornde
avece des clls accolés ;3 une cécité bilatérale avec une atrophie op-

fique bilatérale au fond d'oeil

;

- - L'electroencépnalogramme est normal.

Fvolution

Sous corticoides (synacthene retard), vitaminothérapic
assez bonne récupération motrice avec station debout possible. £1lle

cst exéetée le 17.11.83 avec le diagnostic de ncuromyélite optique.

Observation N©® 9

D:S. ... est une fille de 15 ans qui avait été hospitalisce
dans le service pour paraplégie. Elle fut hospitalisée le 19.07.8¢
pour une rechute ayant débuté unc semaine auparavant par des dou-
leurs lombaires, des paresthésies,; une claudication intermittente
médullaire, puls rapidement survint une paraplégie complé&te avec

incontinence d'urine.
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Examen clinique

A l'entrée, 1'état général est passable

L'examen neurologique montre

- Une paraplégie flasque avec abolition des réfiexes

ostéotendineux aux membres inférieurs ;

- Des troubles sensitifs a limite supérieure nette D-7

- Une incontinence d'urine.

Le reste de l'examen somatique est normal.

Examens complémentaires

Le bilan standard est normal, de méme gue le bilan

hépatique ;

- Le L.C.R. contient 4 ¢lcéments (lymphocytes) avec quel-

gues hématies 0,15g/1 d'albumine ; G,%g/l de sucre et 7g/1 de

<o

chlorures

- La sérologie syphilitique dans le sang et le L.C.R.

est négative 3

- Les radiographies du rachis dorsal et des poumons son:

normales ;

- La my¢lographie lipiodolée est normale.

tvolution

1

En Aolt, survient une récupération motrice sous corticoide:

- En Octobre, s'installent une quadriplégie flasco-spasmo-
dique & prédominance gauche et distale et une baisse de l'acuité¢
visuelle. Le fond d'oecil montre des images d'hémorragies du champ
rétinien, une papille pale, atrophique, a bords flous. La myélogra-

phie & l'amipaque ne note pas de malformation vasculaire.
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En Février 1985, on note une cécité bilatérale, une qua-
driplégie spasmodique, un trzmblement spontané et d'attitude du
membre supéricur gauche avec amyotrophie importante surtout distaile.
Jne nouvelle rémission est notdée avec une augmentation de la dose
de corticoldes et la malade est exc¢atée, avec le diagnostic de

ncuromyélite optique.

Observation N° 10

N.N. ... est une jeune fille de 15 ans, sans antécédents
particuliers, hospitalisée le 22 Décembre 1986 pour une parapldégie

flasque.

L*affection a débuté¢ deux mois auparavant par un syndrome
palustre treité et gudri. Un mols plus tard, survint un déficit du
bras gauche avec des polyarthralgies mais qn[e@@ga_ﬁgmqﬁmﬁhqﬁxjdrg

avant l'hospitalisation, s'installa unc queadriplégie de fagon brutale.

Examen clinique

A l'entrée, l1'état général est mauvais, les muqucuses con-

jonctlvales sont bien colorées ; il exliste un amaiogrissement 1mportant

L'examen necurologique montre =
- Une guadripnarésie flasque prédominant & droite avec
ahalition des raéflcoxes ostéo-tendincux, un signe de Babinskl bilaté-
rale ;
- Des troubles de la sensibilité superficielle unique-

ment au niveau du membre supérieur gauche sans atteinte de la sensi-

bilité proronde ;

- UUne amyotrophie non systématisée ;
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- Une cécité de 1'oeil droit avec abolition du réflexe
photomoteur & droite ; au fond d'oeil : il existe un paleur papil-
laire sans atrophie optique & 1'oeil droit ; une stase au niveau de

la veine centrale de la rétine & 1l'oeil gauche ;

- Une rétention d'urines.

Examens complémentaires

- Les examens standards sont normaux sauf la vitesse

de sédimentation qui est accélérde a 45/75 mm

- Le L.C.R. contient 1 élément/mm> ; 0,15g/1 d'albumine
0,459/1 de sucre et 7g/)] de chlorures. L'électrophorése des protéines

o/

est normale (4,9 % de gamma-globulines).

- La sérologie syphilitique dans le sanag et le L.C.K.

est négative, de méme que le test d'Emmel;

- Les tests hépatigques; les radiographies du rachis
cervical sont narmaux.

Evolution

- Un mols et demi aprés, apparalssent des mouvements anor-
maux choréiformes, puis un flou visuel a 1l'ceil gauche, aboutissant
a la cécitc¢. Une nette amélioration est ‘obtenue sous corticoildes
récupération motrice et de la vue, réapparition des réflexes ostén-
tendineux. Une tentative d'arrét du Synacthéne aboutit a un rebond

]

de la maladie. L& reprise du corticoide entraine une rémission et le
diagnostlic de S.E.P. est évoqué ; elle est exéatéce le & Juin 1987.

- Elle est réhospitalisée le 23 Février 1988 pour des
troubles respiratoires et la réapparition des troubles moteurs. Il
existe des épisodes d'apnée de oréve durée déclenchés par le décu-
bitus latéral cauche, des bouffées de chaleur. La température est
de 36°%9C, la tension artérielle a 11/8, la fréguence respiratoire

3 44/minute, la malade est consciente.

R AN



A 1l'examen neurovlogique, la quadriplégiec est devenue flasco-
spasmodigue avec hypertonie du type pyramidal du membre inférieur
gauche et du membre supérieur droit. Il existe une griffe cuvitale
bilatérale avec amyotrophie importante des deux mains ; la nuque est

raide les pupilles sont en mydriase aréactive, la toux est faible.
Par ailleurs, il existe une polypnée superficielle qui
aboutit 2 une bradypnée avec Jes pauses respiratoires puils a un
arrét cardiacue et la malade meurt le méme jour.
Le diagnostic de S.E.P. avec extenslon bulbaire est posé

mals l'autopsie n'a pas été faite.

Observation N° 11

M.D. ... est une fille de 18 ans,; hospitaliséde le 75 Avril
1788 pour decs céphalées occipitales, une baisse de 1'acuité visuelle

ct une dysarthrie.

L'affection a débuté deux semaines auparavant par des

1

"¢ohalées Intenses avec vertiges, puls survint une baisse de !'acul-
té visuelle des deux yeux de Vagon rapldement progressive, avcece

cxacervation des crises comitiales chez cette épileptique connue.

L'¢volution s'est faite rapidement vers une cécité bila-
térale qul o régressé particllement au bout de 10 jours.

1

Elle a été hospitalisée en 1983 pour la méme symptomatologic
qui a disparu sous traitement.

Examen clinique

A l'entrée, 1'état général est médiocre, la température est
4 36°6C, le pouls & B8 pulsations par minute, la tension artérielle

>

A 12/7.
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L'examen ncurologique montre
- Un syndrome cérébelleux statique et cinétique avec

dysarthrie ;

- Un syndrome pyramidal des membres inférieurs avec

un signe de Babinski bilatéral ;
- Une hémiparésie gauche, spastique.

lLes pupilles sont en mydriase bilatérale réactive.

Le reste de l'examen somaltique est nooinal.

Examens complémentaires

- Le bilan biologique standard m'a révélé qu'une accé-

lération de la vitesse de sédimentation ;

- Le _7C.R.est clair, contient moins de 1 élément/mm-
4

svee 0,10g/1 d'albumine. L'électronhorése des protéines du sang of

du L.C.R. est normal (16,5 % dc gamma-globulines dans le L.C.R.)

- - la sc¢rologie sypnhilitique dans le sanc et le L.C.&

cot négative

- La recherche de bacilles acido-alcoolo-résistants

est niégative
- La radiographie du crane est normal.
.L'électroencéphalcoramme décéle une souffrance cor-

ticale diffuse, séveére, a8 maximum antérieur, s'exprimant sur un mode

irritatif.
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Evolution

Elle est favorable sous traitement (anti-épileptiques et
Synacth&éne retard*). On note une récupération progressive des diffcé-
rents déficits. Seule persiste une simple vivacité des réflexcs

ostéo-tendineux a8 sa sortie.

Observation N©¢ 12

I1.D. ... est une femre de 24 ans, hospitalisée le 11
Juillet 1988 pour une impotence fonctionnelle de membres inférieurs

et des paresthésies,

L'affection a débuté six mols auparavant par une asthénic

intense, des vomissements en fusdée des cénhalées gauches, une balase
g ¥ T b

ge 1'aculté visuyelle gauche et des douleurs fulgurantes (& typre

oy

de ruisscllement et de décharges ¢lectriques dans tout le corps),
avec tremblement d'action. Dix jours avant l'hosnitallsation, survint
une sensation d'enqourdisserent et d'inotfnce fonctionnelle du

membre inférlieur droit 2 ¢évolution ascendante.

Examen clinique

A l'entrée, 1'détat aénéral est bon, la température est

37¢C:; le pouls & 92 Pulsations/minute.

L'examen neurologicue mentre -

- Une quadriparésie & prédominance droite avec hype!
réflexivité ostéo-tendineuse généralisée, un signe

de Babinski bilatéral-

- Des troubles sensitifs : hyperesthésie tactild a la
partie supérieure du corps et hypoesthésie>voire anesthésie aux

membres inférieurs ;
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- Un tremblement d'sction ;
- Une trémulation de la langue ;
- Une amyotrophie des loges internes et externes des

avant-bras, des éminences thénars et hypothénars.

Examens complémentaires

- La numération-formule sanguine est normale -~avec
vitesse de- sédimentation accélérée. La glycémie est a 1,40g/1,
l'azotémie & 0,30g/1 ;

- La sérologie syphilitique dans le sang et le L.C.R.
est négative ;

- Les tests hépatiques sont normaux.

fvolution

- En AoQt, apparurent une raideur douloureuse de la nuque,
une bronchopneumopabhie bilatérale et plus tard des crises concul-

sives hémi-généralisées droites.

La ponction lombaire raméne un liquide clair, contenant
17 éléments/mm> (lymphocytes) ; 0,40g/1 d'albumine ; 0,5g/1 de sucre
mais se normalise ensuite. Les gamma-globulines sont normales 2
noriést'ddectrophorese des protéines dans le sang et le L.C.R. (13,4 % de
gamma-globulines dans le L.C.R.).

La radiographie du crédne, du rachis cervical, l'électro-

encéphalogramme sont normaux.

Le bilan & la recherche d'une compression médullaire lente
est négatif : bilan tuberculeux est négatif ; la fiche hématologique

avec médullogramme est normale. La myélographie n'a pas pu étre faite
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- En Janvier 1989 survient une cécité de 1'oeil gauche et
une baisse de l'acuité visuelle de 1'oeil droit avec mydriase uni-

latérale gauche

- Sous traitement fcorticoldes, vitaminothérapie B, Tégréto
les crises convulsives sont disparu, le déficit moteur s'est amélioré
de méme que la vue, la station debout est possible. Elle est exéatée
le 5 Mai 1989.

Observation N°® 13

S.F. ... est une homme de 29 ans, hospitalisé le 10 Février
1984 pour des céphalées unilatérales droites et un déficit du membre

supérieur droit.

L'affection a débuté un an auparavant par des céphalées o
occipitales intermittentes, des troubles de 1'équilibre avec mala-
dresse de la main droite. Le tableau s'aggrava en Décembre 19Y83 avec
des hémicrenzes droites, tenaces, un déficit moteur du membrec supé-
rieur homolatéral, une diplopie droite, des bourdonnements d'oreilles
une hypoacousie droite, uneeimpression de géne a la déglutition, des

fourmillements.

Examen clinique

A l'entrée, l1'état général est assez bon, la température A&
37°C, la tension artérielle & 12/8.

L'examen neurologique montre

- Une parésie du membre supérieur droit avec ldégeérc

hypotonie ;

- Des réflexes ostéotendineux vifs a droite avec un =

signe de Rogsolimo ;
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- Un signe de ROMBERG droit, une déviation 3 droite 1

lors de la marche aveugle de Babinski ;

- Une atteinte des nerfs créniens V, VI, VII périphé-
rique droit, VIII, IX.

Examens complémentaires

- Le fond d'oeil, l'électroencéphalogramme, les arté-
riographies carotidiennes et humérales sont normaux ;
- L'électrophorése de l1'hémoglobine est normale ;
- Le L2CJR. est clair, contient moins d'l élément/mm’
0,12g9:1 d'albumine. L'électrophoreése des protéines

montre 16 % des gammaglobulines ;

- La radiographiec du créne avec incidence de WORMS
montre une image arrondie, cercldée au dessus du conduit auditif 1n-

terne dpoit

- L'exploration cochléo-vestibulaire note une hypoa-
cousle, un nystagmus horizontal rotatoire & prédominance gauche et

un Romberg tres perturbé.

Alors, trois diagnostics furent évoqués : la sclérose cn
plaques, un processus expansif de 1'angle ponto-cérébellebxu : et une

pathologie virale.

Evolution

Elle est assez rapidement favorable, ce qui a fait sus-
pecter plus une sclérose en plaques qu'une pathologie virale. Un

seanner fait en france, confirme le diagnostic de S.E.P.
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Observation N° 14

B.T. ... est une femme de 30 ans, ayant des antécédents
de méningite, qui a été hospitalisée le 30 AoGt 1979 pour un déficit

moteur de l'hémicorps droit.

La maladie a débuté 5 jours auparavant par un déficit

moteur complet, confinant la malade au lit avec dysarthrie.

Examen clinique

A l'entrée, 1'é6tat général est bon, la température est 3a
36°8C, le pouls & 80 pulsations par minute, la tension artérielle
a 17/7. 11 existe des oedemes des membres inférieurs & prédominance
tibiale.

L'examen neurologique montre

- Une quadriplégie flasco-spasmodique a prédominance

droite

- Des réflexes ostéo-tendineux vifs aux 4 membres
avec.-signe de Babinskil bilatéral et abolition des

réflexes cutanés abdominaux 3

- Il n'y a pas de troubles sensitifs nets.

Examens complémentaires

- te L.C.R.,1"'angiographie sont normaux ;
- Le bilan des collagénoses est négatif. La vitesse
de sédimentation est accélérée a3 80/86 mm.
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Evolution

© Elle est favorable avec récupération motrice (sous trai-
tement). La malade est c¢xéatée le 14.09.79.

° ElLle est réhospitalisée le 06.11.81 pour la méme sympto-
matologie mais avec des douleurs articulaires diffuses, des cdéphalde

des verti:és et des vomissements.-

A l'examen clinique

L'état général est bon, la température est a 3827C mais
chute sous quinimax ; la tension artérielle 3 16/10, les cedeémes des

membres inférieurs persistent.

L'examen neurologique

On note en plus des signes préexistants, un syndrome cérd

belleux statique et cinétique.

Examens complémentaires

L'électrophorése des protéines du L.C.R. montre 16,5 %

de gamme-globulines.

Le bilan tuberculeux est négatif.
La radiographie pulmonaire révele une cardiomé¢galie globale

avec déroulement de l'aorte.

On as=$iste & une nouvelle rémission clinique sous gamma-

globulinothérapie et elle est exéatée le 21.12.81.
Une troisiéme hospitalisation survient le 26/08/82 pour

une hypertonie au niveau des 3 membres, une obnubilation et une

émission de cris épisodiques.

EEYERY
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A 1l'examen clinigqgue

L'état général est bon, la tempdérature est a 37°2C, la
tension artérielle & 20/12.

L'examen neurologique montre

Une hypertonier extrapyramidale avec des réflexes ostéo-
tendineux vifs, un signe de Babinski bilatéral, sans déficit moteur

ni sensitif.

Tous les examens complémentaires sont normaux sauf la wift
vitesse de sdédimentation qui est accélérée et l'examen des urines 1

isole un trichomonas vaginalis.
Sous synecthéne, Dihydan, l1'évolution est encore favorable

avec disparition de tous les signes sauf la vivacité des réflexes.

Flle est exéatdée le 12.10.82.

Observation N° 15

N.O.A.D. .. est un homme de 40 ans, hospditalis¢ le 30 Sep-
tembre 1981 pour une démarche ébrieuse et une asugmentation du polyqgon

de sustentation.
L'affection a débuté deux ans et demi auparavant par des
paresthésies des membres inférieurs (fourmillements, brdlures aux

pieds). Un an plus tard, apparurent les troubles de la marche.

Examen clinique

A l'entrée, 1'état général est bon, la température est a
36°4C, le pouls 3a 68 pulsations/minute, la tension artérielle & 11/5.

cood o
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L'examen neurologique

- Un syndrome cérébelleux statique et cinétique, a pré-

dominance gauche g

- Des réflexes ostéo-tendineux vifs aux quatre mcmbres,

sans signe de Babinski 3

- Il n'y a pas de déficit moteur ni de troubles sensi-

tifs objectifs ;

- Au fond d'oeil, les papilles sont péales.

Examens complémentaires

- La ponction lombaire rameéne un L.C.R. clair, contenant
5 ¢léments par mm” (lymphocytes) 3 0,209 % d'albumine ; 0,40q % de

sucre ; 8g % de chlorures. L'électrophorese des protéines du L .C.R.

révele une augmentation des gamma-globulines a 50 % ;

La sérologie syphilitique dans le sang et le L.C.R.

est négative ;

Le bilanhépatique est normal de méme que la radlo-

graphie du crane ;
- L'¢lectroencéphalogramme décéele une souffrance céré-

brale diffusc.

Evolution
Elle est stationnaire, le malade est exéaté avec unec or-

donnance de Corti-k* (40 mg/jour) pendant 2 mois.

oS oo
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Observation N° 16

F.5. ... est une femme de 39 ans, hospitalisée le 3 Avril

1979 pour une quadriplégie et une cécité.

La maladie a débuté un mois auparavant, dc facon brutale
par une cécité bilatérale. Une semaine plus tard, survint une hémi-
plégie gauche, brutale, suilvie d'une hémiplégie droite au bout d’une
semaine, tout aussi brutale. Cing jours aprés, elle nota une extinc-

tion de la voix.

Examen clinique

A l'entrée, 1'état général est bon, la température a 37°C,

le pouls 120 pulsations/mn, la tension artérielle a 14/11.

L'examen neurologique montre

-~ Une tétraplégie flasque avec des roflexes ostdo-
tendineux vifs et symétriques
- Une déviation de la téte et des yeux vers la droite
(atteinte du Xle nerf cranien ?)
- Une cécité bilatérale avec mydriase aréactive. Au
fond d'oeil; les papilles sont nettes avec atrophie

optique a 1l'oeil gauche 3

- Une parésie des muscles respiratoires, une impossibil-
lité de la toux, une absence du réflexe nausceux

(atteinte du IXe nerf cranien)

Il n'y a pas de troubles sensitifs.

Une neuromyélite optique a été Svoquée.

ceod o
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Examens complémentaires

- Le bilan standard est normal mais 11 existe une albu-

minurie qui disparaitra ultéricurement ;

- Le L.C.R. est clair, contient 5 éléments (lympho-
cytes)/mm’> ; 0,30g/1 d'albumine et 0,70g/1 de sucre.;

- La sérologie syphilitique dans le sang et le L.C.R.

est négative

- Le bilan hépatique est normal, de méme que la radio-

graphie du crane ;

- L'angiographie vettébrale drolte montre une absence
d'injection des artéres cérébrales postdérieures. La montée de soude

de SELDINGER est normale.

Evolution
Aucune amdélioration n'est notée puis apparait une aparalysi:
faciale périphdérique et elle décede le 24.04.79. L 'autopsie n'est pas

pratiquée.

Observation N° 17

B.M. .. est une femme de 35 ans, hospitalisée le 5 Décembre

1983 pour une paraparésie et une cécité de 1'oeal droit.

L'affection a débuté quatre mois auparavant par des cépha-
lées intenses pariétales avec irradiation & l'oeil gauche et aboutis-
sant a sa cdécitdé. Quinze jours avant l'hospitalisation, apparut une
impotence fonctionnelle des membres inférieurs avec cédation des
céphalées, récupération de la vision de 1l'oeil gauche mais elle nota

une céciteé de 1'oelil droit.
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Examen clinique

A l'entrd¢e, 1'état général est assez bon, la température
est a 37°2C, le pouls & 76 pulsations/mn; la tension artérielle

a 11/7.

L 'examen neurologigue montre

~ Une triparé¢sie avec un syndrome pyramidal des guatre
membres, un signe de Babinski gauche. Le déficit du membre supdéricur

siéege a droilte avec un signe de HOFFMANN 3

- Des troubles sensitifs & tous les modes,; remontant

a Dé - D7 ;

- La nuque est raide

- 11 n'y a pas de perception lumineuse a droite. Elle
est faible & gauche. Au fond d'oeil : atrophie optique a gauche
secondalire a unc inflammation ; oedé&me papillaire a droite en voae

de rdégression.

Examerms complémentaires

- Le bilan standard est normal ;

- Le L.C.R. est clair, contient 16 ¢léments (lymphuocyte:
3 } b

0,15g/1 d'albumine ; 0,70g/1 de sucre et 7,2g/1 de chlorures.

- La sérologie syphilitique dans le sang et le L.C.R.

est négative

- L'électroencéphalogramme est modérement drritataf
surtout sur les régions antérieures avec “:ne prévalence fronto-

temporale droite ;
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- L'angiographie carotidienne droite montre des signe
indirects déformant la cérébrale antérieure au niveau de sa branche
péricalleuse et fronto-polaire, inversant leur courbure ; 1l peut
g'agir d'une énorme plaque avec un oedéme important, déformant le

trajet de l'artere.

Fvolution

Sous synacthéne¥* et vitaminothérapie B, 1'¢volution est
favorable avec régression de tous les signes : la malade marche
sans appul ; elle voit bien ; elle n'a plus de troubles sensitifs.
Elle est exdéatée le 31.12.1983.

Devant cette symptomatologie multifocale avec une bonne

régression associant une atteinte massive de la moelle et une cécitd

le diagnostic de neuromyélite optique a été posé.

Observations N° 18

.M. ... cst une femme de 23 ans, hospitalisc¢e le B8 Fdvri«

1985 pour une impotence fonctionnelle des quatre membres.

L'affection 2 dé¢buté un mois auparavant par des douleurs
radiculaires dorsales ct des :membres supéricurs. Ensuite, s'instal!
un déflcit moteur du membre supérieur gauche avec vomissement,; sulvl
4 jours plus tard du déficit du membre inférieur gauche. £n quelquee
Jours, le déficit allait intéresser l'hémicorps droit, avec des trou
bles sphinctériens & type de constipation et de rétention aigué

d'urine.

Examen clinique

A l'entrée, l1'état général est assez bon, le température
est a 36°98C, le pouls & 72 pulsations/mn, la tension artérielle a
13/8.

u.c/g.o
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L'examen neurologique montre

- Une quadriparésie spasmodiquce avec des réflexes
ostéo-tendineux vifs; polycinétiques et une augmentation de la zone
réflexog2ne. Il cxiste un siaone de Babinski ct une abolition des

ré¢flexes cutanés abdominaux g

- Pas de troubles sensitifs abjectifs g

- La nugue est raide ;
Le reste de l'examen somatique etest normal.

Examems complémentaires

- Les examens standards sont normaux

Le L.C.R. est clair, contient 4 &élgéments/mm’ (lym-

6/

phocytes) ; 0,10 % de sucre et 7g/1 de hchlorure

L'électrophorese des protéines du sang montre une

augmentation des gamma-globulines ;

- La sérologic syphilitique dans le sang et lc L.C.R.

- L'ionogramme sanguin, les radiographies du rachis
cervicrs et c¢o lo charnidre occinlto-+t eidienne sont normoux
rervicnal S+ 1 ~h N r t £ 1 t ;
- La myélographie a l'amipaque révele une ¢pidurite

de Cé O O, , mals qul n'cxpligue pas la symptcecmatologie.

Evolution
- Un mois plus tard, il apparait un flou visuel puils des
crises toniques généralisdes,; sans perte de connaissance, n1 perte

d'urine, ittératives, douloureuses.

Au fond d'oeil : les bords des papilles sont pédles avec i

léger flou des bords nasaux.

N
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L'électroencéphalogramme révéle une discréte note irrita-

tive bitemporo-pari¢tale sur un tracé de fond onormal.

Le L.C.R. contient 6 él¢éments/mm> ;5 C,40g d'albumine ;

0,269 % de sucre et 7,2g/) de chlorures.

- Sous tégrétol ¥, Synactheéene* et vitaminothérapie B7¢ sur
yientrwoewanélionatidnsdbreéssnette du tabhleeu clinique : les crises
tonicues disparaissent, la malade marche. Seul persiste le flou
visuel. Elle est exdatée le 24/04/85, avec le diagnostic de ncurct

myélite optique.

Observation N° 19

A.Y. ... est une jeune fille de 20 ans, hospitalisde le
8 Novembre 1987 pour des céphalées, des cervicalgies et une dysphon
L'afrection a débuté progressivement 5 moils auparavent oo
des ccéphaldes temporales,; bilatérales, & généralisation secondaire
pvec un flou visuvel, sans vomissement. Un mois plus tard, survien-
nent ~t des cervicalgles, une dysphonie et des troubles de la déglu.

tition.

Examen clinigue

A l'entrie, 1'état général est assez bon, les muqueuses
conjonctivales sont légeéredent péles, la température & 37°4C, 1la te

tension artérielle a 11/6.

Ltexamen neuroleogique montre :

- ine quadriparésie a prédominance distale ;
-~ Des réflexes ostéo-tendineux vifs aux membres infé-

rieurs sans signe de Babinski

- Un syndrome cérébelleux statique (tremblement inten-
tionnel, danse des tendons & la station debout avec

tendance & la chute) ;

ooo/ooe
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-~ Une langue atrophique et légérement déviée vers la
droite (atteinte du Xe,oVIe et XIle nerfs créaniens).

Le reste de l'examen somatique est normal.

Examensccomplémentaires

- Les examens biologiques standards sont normaux sauf

la vitesse de sddimentation qui sest accdélérée 2 100/110mm.

- Le L.C.R. est clair,; conticecnt 27 éléments (lympho-
cytes) ; §,20qg d'albumine. L'électrophorese des protéines est

normale (17,2 %) ¢

- La sérologie sypnilitique dans le sang et le L.C.R.

est négative g

- La radiographie du crédne : l'artériographie hopmérale

gauche sont normales
- L'¢électroencéphalogramme réveéle une discrete souf-
france cori&noale bifronto-temporale

La radiographie de la charni2re est normeale.

Fvolution

tlle est favorable sous traitement.
dn note une régression totale des signes d'atteinte des

merfs crdniens et du syndrome cérébelleux.

Observation N9 20

M.F. ... est un jeune homme de 15 ans, hospitalisé le

22 Avril 1970 pour une quadriplégie.
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L'affection a débuté¢ trois mois auparavant, de facon bLruo-
tale par une cécité compleéte. Deux mols plus tard, appareit progres-
sivement une impotence fonctionnelle des membres inférieurs, s'd¢ten-

¢ent aux membres supdérieurs en une semalne.
Ce premier épisode a partiellement régressé. Puis, un asal;
il note une réapparition brutale de la gquadripldégie avec une fievrce

intermittente.,

Examen clinique

oy
\

A 1'entrée, 1'état gdndral est bon, la température

la tension artdériclle & 13/8.

L'examen neurologique montre :

- Une quadriplégie flasque avec rétraction tendincusec

aux memodres supéricurs

- Une aréflexie ost’ oo tendineuse g

- Une cécité bilatirale avec atrophie optique priuni-
tive au fond d'oveil

- 11 existe une incontinmnence d'urine

“
7

- Il n'y 2 pas dc trouble sensitif objectif.

Examenc complémenteaires

- Le bilan standard est normal ;
- Le L.C.R. est noraml (1,2 élément/mm’>, 0,20 o/:
d'albumine) ¢
- Tous les sérocdizcnostics sont négatifs 1 arbovirus;

sérodlagnostic de #Wright, de YIDAL, des RICKETTSIES, de la Syphiiis:

- La radiographie pulmonaire, l'électroencéphalogramme
sont normaux
- L'intra~dermo-ré¢action est négative.
En absence de toute autre étiologie, une neuromyclite op-

tique a ¢été retenue.

v/ o n
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Elle est stationnaire

1970,

21

Gbservation N©

2.N ... est une femme

1988 pour des céphalées

des vomlssements et une cécitd.

116

et le malade est exéatdé lc 23 Juin

de 25 =2ns, hospitalisdce lec 27 Janvie

L'affectic

a débutd un mois et demi z2uparavant paer des céphaldes diifuses, pri-
dominant au vertex et & l'occiput; avec vomissements, protrusion des
globes oculaires. Ces troubles isucls ont abouti & une cdcité

hilatdérale au début du mois

de Janvier,

avec impotence fonctionnclle

des 4 membres.

Exame:u clinigue

A 1'entrde, 1'¢tat génér=l cst médiocre; les muqueuscs
conionctivaeles sont bicn colorées 5 la température cst a 37°20, 1o
pouls & 140 pulsations/mn, la tension artérielle & 15/11.

L'examen neurologigue

Une quadriperds

inféricurs, san

Une atteinte du

Une mydriase bi

bilatérale

Une nugue raide
Le fond de

Le reste de l'examen

l'oe

s

réguliérec & 140 battements/mn,

anontre

ie Tlasque prédominant aux membres

S

troubles sensitifs objectif

S

Y1 et du VII droits ;

latérale ardéective avec exophtalmic

douloureuse 3

7

il est normal

scmatique rdévele une tachycardie

sans brulits surajoutés.

Examens complémentaires

- Le bilan bicdogique standard est normal

vitesse de

sédimentation qul est

sauf 1la

A 28/52 mm

-oo/nen
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- Le L.C.8. est clair, contient moins d'un ¢lé¢ment/mm’
0,40g/1 d'albumine, la culture est négative ; l'délectrophor2sc des

protéines est & 10 % de gamma-globulines ;

- L'&lectrophorésc des protdines du sang : 19,35 &n

de gamma-globulines.

tvolution L~
Le déficit moteur a régréssé (sous corticoides, Gardénal

et anti-oedémateux) mals apparut une amibiase traitée au Flagyl. E11

ri

estyo exdatdée sur sa demande dle 06.04.88.

Observation N9 22

MK, M, ... ecst une jJ:oune fille de 19 ans, transférde des
maladies infecticuses le 246.01,1928 vour triparésie des membres inc
férieurs et du membre suplrieur gauche.

La maladie nurait déouté le 22 Novembre 1937 oar des dou-
leurs aux membres supcricurs, a type de pesanteur, & recrudescence
nocturne,; avec impotence fonctionnelle des c¢membres inféricurs. E£llc
signalait un flou visucl! nvec sensation de brouillerd devent los yeu
des vomisscments et cdes hémicranies gauches. Elle auraif <td hospi-
talisde auparavant du 11 au 18 Novembre 1987 pour syndrome infectieu

traité et gudéri.

Examen clinique

A l'entrée, 1'¢tat géndral est assez bon, la tempdérature e:

4 36°5C, la tension artérielle & 11/8, le pouls & 112 pulsations/mnp.

L'examen neurolecgique montre :

- Une guadriparésie prédominant aux membres inférieurs

et au membre supérieur gauche ;

¢

Y SR
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- Des réflexes ostéotendineux vifs aux membres inférie
abolis au membre supérieur gauche et normzux 2u memb
sup¢rieur droit 3 le réflexe cutand plantaire se fa

en flexion bilatérale

- Une hyperesthésie cutanée de 1'hémicorps gauche

- Une cécitd unilatérale droite.

Le oreste de l'examen clinique est normal.,

Examens complémentaires

- S1lan biologique standard, l1'd¢lectroencéphalogramme,

le bilan hiépatique, 1l'angiographie sont normaux g

> Le L.C.R. contient moins d'un éléﬁent/mm’s ,100/1

d'albumine ¢
- La sérologie svphilitique et rétrovirale cst négativ

- La radiograpinic pulmonaire montre une oDncumopatnhlce

basale droite traitée et gudriec avec 1'Ampicilline.

Evolution

On a notd¢ une 1¢agZre amélioration (sous Cortancyl)et Dihyd
puis reprise du tableau avec des crises d'hypertonie pyramidale, de

névrite optique riétro bulbaire, d'astéréognosie.

sous Synactheéne et vitaminothérapie B, on assistoe 2 une rd&

g

p¢ration fonctionnelle accepteble et la malade est exdatée le 25.05

Y AR
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Observation N© 23

N.S5.K. ... est une femme de 30 ans, hospitalisc¢e le

30 Avril 1987 pour une hémiplégie droite.
La maladie a débuté deux mois auparavant par la survenue
brutale de cdénhalédes et de vomissements. En Avril, s'installe 1'hém

plégie droite brutalement.

Examen clinique

A 1'entrdée, 1'¢tat général est assez bon, la température

a 3703C, lo tension artérielle 3 12,9.

L'examen neurologique montre :

-~ Une qundriplégle spasmodique prédominant & droite av

atteinte des muscles respiratoires ;

tine anesthésie doulourecuse et tactile de 1'hémicorps
droit avec atteinte de 1'h<dmi-face,; sans abolition
des rc¢flexes cornédens

- Des acces d'hyperpathic de 1'hémicorps gauche, intd-

ressant l'hémi-face et le membre supdéricur gauche

- Une déviation de la luette vers l=2 dpoite et aboliti:
des réflexes nausdeux des deux cdHtés (atteinte du Xe

IXe nerfs craniens)

7

- La toux est impossible; 1'¢locution faible.

Le reste de 1l'examen somatique est normal.

Examens complémentaires

- Le bilan biologique standard est normal ;
- Le L.C.R. est clair, contient 5 éléments/mm> (lympho-
cytes) 5 albumine 0,10g/1 3 sucre 0,600/1 ; chlorures 7g/1.

L'électrophorése des protéines estnoormale.

¢ 0, 800



120

- L'¢lectrocardiogramme, 1'électroencéphalogrammec, 1:

radiographie du crane, l1'angiocrnphie carotidienne droite sont norr

Ezolutiog

Elle

est favorable ~vec récupdération motrice quasi-totale

membres supérieurs, mais moins importante aux membres infdricurs.

I}l persiste la

wGvralgie du Ye nerf crénien.

Le diagnostic de S.E.P est retenu et la malade cst eoxdat

le 22.10.87 sous corticoildes.

Observation N*¢

24

F.S,

... est une jecune femme de 22 ans. hospitalisde le

ler Septembre 1972 pour unc parapléqie brutale. La maladie a débutd

trois Jjours auparavant par des douleurs lombaires a type de brilures,

de l1a fievrc,

puls la paraplcénic s'est installdée brutallement.

Examen clinique

A l'entrée, 1'état ciéndral est bon,; la malade est apyrdétigq

L 'examen neurolegicguc -montre @

Une parapldégie flasco-spasmodlque a prédominance

distale 3

Des réflexes ostdo-tendinecux vifs, diffus, sans
b

¥

S

U2

ne de Babinskl g

Une anesthdésie doulourcuse remontant A La - L5 avec

des troubles de la sensibilitd¢ profonde ;

1l existe une incontinence d'urine. Il n'y a pas
d'atteinte des nerfs crédniens, ni de syndrome cdrcé-

belleux.

Le reste de l'examen somatique est normal.

Y A
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Examens complémentaires

- Le bilan standard est normel & l'exception d'une &
minurie & 1,50g % mais elle va se ndégativer dix jours plus tard

t

- L'¢épreuve de GUEECKENSTEDT-STCOKEY ne déceéle pas ¢

blocage

- Le L.C.R. est clair, il contient 1 &1ément/mm’, o .

d albumine ; 0,56g/1 de sucre et 7,6%¢g/1l de chlorures g

7

~

La sérologie syphilitique dans lc sang et le L.C.%

est négative ;

Le bilan hépatigue c¢st normal

~ Les radiographies du rachis dorso-lombailres et 101«

troencéphalogramme sont normaux.

Fvolution

Elie est spectaculaire. D2s le lendemain,; apparait unec
pération motrice 1mportante et spontande avec rigression des trooi )
de la sensibilité. Dix jours plus tard rdégression totale de tous 1o
signes (le malade marche sans problame) mais poersiste la vivaciid

réflexes ostdéotondineux aux memhres 1nfdéricurs. Elle cst exdéatdc

172 Septembre 1577.

Ubservation N® 25

’

S. S. ... est un homme de 35 ans, dréoanccytalre (AS),
oitalisé le 23 Avril 1935 pour une hémiparésie gauche,des tremblomoi:
et des vertiges.

L'affection a débuté cing ans auparavant par des céphalics
fronto-temporalcs droites, des vertiges rebelles aux traitements.
Quatre ans plus tard, survint une pardésie de l'extrémité du membre
supérieur gauche, améliorde sous vitamino-thérapie 8. Deux mois avant
lihospitalisation, i1l constata unec parésie du membre inférieur gauche

avec constipation et rétention d'urine.

oac/nso
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Examen clinique

A l'entrée, 1 ¢tat géndéral est bon, la températurec a 57°5C,

le pouls 2 80 pulsations/mn, la tension artérielle a 18/8.

L'examen neurologiqgue montre :

- Une hémipardésie gauche 2 prdédominance brachialec avec
des réflexes ostéo-tendineux vifs aux 4 membres, un

signe de babinskil & droite, des réflexes cutanis ab-

dominaux abolis. Il n'existe pas de troubles sensiti’?
Le reste de 1l'examen somatigue est normal.

Examens compliémentaires

~ Le bilan bioclongique standard est normal
- Le L.C.R. est clair, contient 6 ¢léments ° !ympho-
cytes)/mm’ ; 0,40¢/1 dialbumine : 9,40qg/]1 de sucre et 7g/1 de oo

chlorures

- La sérologie syphilitique dans le sang et le L.C.R.

est négative g

- La radiograpnie de la hanche droite et gauche montre
une zaorc de condensation de la rdgion inominde avec accentuation du

sourcil cotyloidien
- L'angiographie carotidienne droite est normale.

Evolution

Une légtre amélioration s'est dessinde avec la kinésithd-

(6]

rapie ct le malade est exéaté le 31.05.1935.

Ghservation N° 2%

B.T. ... est une Jjeune fille de 18 ans, hospitaliscée le

7

5 Février 1974 pour des cé¢phalées et une baisse de l'acuité visuclle.

ovo/eon
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La maladie a déouté trois ans auparavant par des céphaldes
frontales, des vertiges, des bourdonnements d'oreilles; une impression
de mouches volantes devant les yeux. Plus tard; elle constata unc

baisse progressive de l'acuité visuelle.

Examen clinique

A l'entrée, 1'&tat géndéral est bon, elle est apyrétique, le

pouls est a 30 pulsations par minute, la tension artériclle a 10/8.

L'examen neurologique montre

Une hyperréflexivité ostéo-tendincuse des membres

inférieurs sans signe de Babinski ;

- Une baisse de l'acuitdé visuelle avec au fond d'oeil;

une atrophie optique primitive bilatérale ;

- I1 n'existe pas de trouble moteur ni sensitif, ni

cérdbelleux.

Le reste de l'examen somatique est normal.

Examens complémentaires

- La glycdmie est a 1,;30g/1l : l'azotémie & 0,150/% 7

La numération-formule-sanguine montre 4.300.0080 globul:

°

rouges ; 10.000 globules blancs (polynucléaires & 53 %, lymphocytes
& 45 % ; ¢osinophilles = 0 et monocytes = 2 %. La vitesse de sc¢dimen-

N

tation est & 50/40 mm

- Le LCR est clair, contient un 8lément/mm> (lymphocytes)
0,154/1 d'albumine ; §,75g/1 de suere ct 6,24g/1 de chlorures.

7

L'électrophorése des protéines du L.C.R. révuele des gamma-

os

globulines & 19,10 % et celle du sang a 23,70 % ;

- La sérologie gyphilitique dans le sang et le L.C.R.

- Les tests hépatiques, l1'électromyogramme, l'électro-

encéphalogramme, les radiographies du crér- s sont normaux.

coi/ o
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Fvolution
Flle a été stationnaire. La malade est exéatdée le 5 Mars

1974.

Observation N° 27

1.S5. ... est un jeune de 26 ans,; hospitalisé le 4 NOvembre

1925 pour des céphalées, des ceruicalgies gauches.

L'affection a débuté trois mois auparavant par des cdéphalées
diffuses avec des vertiges, des cervicalgies gauches, irradiant vers
le deltoide gauche, avec fiévre 2t des douleurs du pied gauche. Il a

constaté aussi des troubles visuels, une nollakiurie nocturne.

Examen clinique

A lientrée, 1'Ctat géndéral est bon, la températurec & 37°7C,

le pouls & 95 pulsations/mn, la tension artérielle & 12/7.

L 'cxamen neurclogigue montre

- Une raréflexie ostéo-tendincusc, soans signe de Bablinsk

avec des r¢flexes cutanés abdominaux présents

- Une amyotrophie bilatérale, symdétrigque au niveau de la
jambe et de la cuisse, de la loge thénarienne ct hypo-

Yner s onse o0 “hypothénarienne s

- Il n'y a pas de trouble sensitif, ni moteur ni . €ré-

belleux

- Le fond d'oeil est normal a droite ; non note un

oedeme papillaire avec exsudats secs a 7 jauche.

Examens complémentaires

- La bilan biologique standard est normal sauf la vitess

de sédimentation qui est accélérée (57482 mm) ;

oen/uo-
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- Le L.C.R. contient 8 éléments (lymphocytes) ct 0,60g

d'albumine ;

- La recherche d'anti-corps antinucldéraires, le taaler-

Rose et le latex sont négatifs

- L'électroencéphalogramme,; l1'électromyogramme, lec biln:

hépatique sont normaux.

Evolution

Elle est favorable sous traitement (synacthg&ne* et vitamino:

thérapie B). Il est exéatd cie 05.12.85.

Observation N° 23

M.t. ... est une femme de 58 ans, hospitalisée le 05/07/77

pour unec quaarinlégie et des doulcurs des membres.

"affection a débuté 4 mois auparavant par de la fievre, dec
douleurs thoraciques,; des céphalées, une constipation. CIng Jjours plus
tard; s'installec une parésie du membre inférieur gauche avec des parec
th¢sies 4 type de décharges électriques, de Tourmillements. Lors ce
son hospltallsation & l'hépital Principal, c¢lle nota une pardésie des
deux membres supérieurs et plus tard, unc balsse progressive de o
liacuit¢ visuelle de 1'oeil droit. Elle fut alors adresséc dans le

service.

_txamen clinigue

A l'entrée; l'état gémérat! est mauvais, la malade ecst apyré-

tique.

L 'examen neurologique montre :

- Une quadriparésie prédominant au membre infdricur gau-

che et aux deux membres supérlieurs ;

- Un trouble de la sensibilité profonde et superficielle

(hyperesthésie dorsale bilatérale, hypoesthésie au membre inférieur

nﬁllf\"\n\
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- Une hypertonie d'action ;
- des réflexes ostéo-tendineux vifs a gauche, sans
signes de Babinski avec des rdéflexes cutanés abdomin-
naux ordésents

- Un signe de Lhermitte.

Examens complémentaires

3

- Le bilan biologique standard, l1'électroen érhalo-

aramme, la radiocoraphie des poumons sontinermaux

- Le L.C.R. est clair, contient 11 &léments/mm’> (lym-

nhocytes) 5 0,750/1 d'albumine et l1'électrophordse des protéines est

normale j;

~ La radiographie du rachnis dorsolombaire et cervical

aontre une arthrosc vertébrale.

- Au fond d'oeilynormai & droite, atropiriec optigue »

orimitive & agauche.

Cvolutilon

Cédation des douleurs sous Tégrétol et corticothdérapic maic

pns ed'amélioration sur le plan moteur. La malade est exéatée sous

demande des parcents.
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Les scléroses en plagues probables (tableau II1)
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Nos dossiers sont ainsi classdés cn
- $.E.P. certaines : observation n® 1 &% observation n® 1¢
soit 15 cns (57,14 %) ¢ cina hommes pour onze fecmmes

- S.E.P. prohables : observation N® 17 & observetion N7 :

soit 7 cas (25%) < un homme pour six femmes;

- S.E.P. possibles : observation n® 24 & obscervation n® .

soit 5 cas -17,85 %) : deux hommes pour trois femmas:.

° En ce gul concerne le groupe des sicéroses en plaques

certaines :

- Les observations n® 1 3 2 5 3 5 & 5 5 7. 8 ;7

v / 7

10 ; 11 et 1% rénmondent aux critéres n® 1 ¢ 3 ¢ &4 et 5 du tablcau I cc
la classification de ROSE ct coll. Il s'agit d'une atteinte multifocalr
évoluant oar poussées cntreccoupdes de rémissions,; chez des sujets dont
l'age est situd entre 1o et 52 ans. Les examens paracliniques disponi-
blcs n'ont pas permis de déceler une autre dtiologie. Cette symotomn-
tologie est assez caractdristicue & 1a sclérose en plaques. De plus 1o
gamma-clobulines sont augmentées dans le L.Z.R. des obscervations n® ?
(29,2 %), NC® 3 (22,9 %), n® & (31,70 % ct 23,5 %) ct n® 14 (18,5 %).

- Les obscrvations n?® 172 ¢t 13 répondent aux critércs

ne 2 2 3 ¢« 4 et 5 du tavcleau 1
) b 9

- L'obscrvation n® & : il s'agit d'un jecune de 21 ans
qu: it présente un tableau de mydlite aigué transversc associé 2 une

atteinte des deux nerfs optiques. [1 y a2 eu une DIEMLBrc DOUSSCO 2vi:

pl

amaurose, cdéphaldes,

bl

j4b]

-

des sicgnes assez caractdristiques (vertiges,
asthénie intense et hypersomnie (vespérale), suivie d'une rémissicn

incompléte puisgu'il nersistait une asthénie résiduclle.

Secondairement; 1'¢évolution ns'est faite vers une aggravatlos

progressive, sans rémission jusqu'x l'exitus. Une méningite tubercuicu:

4]

4

a 6t¢ évoguée dmais tous les examens paracliniques - se sont révélés ndége-
tifs et les résultats du traitement d'dpreuve n'as pas ¢té coigiuant
dans cc sens.

coo/ o
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Nous avons donc retenu le diagnostic d'affection démyd¢lini-
sante, en particulier la neuromyélite optique, d'autant plus quc cctte
symptomatologic satisfait parfaitement aux critercs de 1l'écolc

dakaroise.

- Les observations n® 15 et 16 répondent aux critéres

1

n® 2 33 3 4 et 5 utilisés par 1'¢cole dakaroisec.

« L'ohservetion n® 15 ¢ il s'agit d'un adulte jcunc qui

<

présente des btroubles f‘cérébelleux, une atteinte pyramidalc cil optiguc
(les papilles sont padles), cc qui prouve la dissémination des signes a
nlusieurs ¢éteages du névraxe. Cette symptomatologie a évolué d'un scul

tenent avec une aggravation sccondaire.

Les examens paracliniques n'ont pas pu déceler une autre étic
logie évidente. Ne plus, il cxiste une hypergamma-globulinorachie a
50 %7 Tout ceci plaide en feveur d'une affection démyélinisante, type

sclérose en plaqgues.

- Lfobservation 16 : 11 s'agit d'une femhe de 29 ans qui
ppésente une atteinte médullaire massive, une cécité bilatdérale avec
atteinte de plusiceurs nerfs craniens (atteinte des VIle, Xe, I1xec ot
xle nerfs craniens).

L 7évolution s'est irite en cing ¢plsodes d'aggravaeltion pro-

aressive juscu'd l'exitus.

Toutes les recherchics dtiologiques se sont uavérdcs ndon-
tives. Cetitc symptomatolocic multifocale & plusieurs étages du systime
nerveux central et ce type d'dvolution, évoquent trés vreisecmblable-

ment une ~affection démydlinisante.,

L'atteinte médullaire massive et la cécité nous ont fait
retenir le diagnostic de neuromydélite optique aigué avec extenslon
bulbaire. Un processus expansif intra-créAnien aurait pu étre d¢voqud
mais lcs radiographies du créane et les angiogranhies ne sont pas en

faveur.

ceo/enn
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- L'observation n® 13 présente quelques particularités
il s'agit d'un homme de 29 ans, présentant une hémiparésie brachio-~
faciale droite avec des troubles sensitifs du méme cdté, une atteinte
associée de plusicurs nerfs crféniens ct d'un syndrome cdérébelleux ci-
nétique, le tout s'étant installé de fagon progressive : 1'adgce du
patient,; l'évolution d'aggravation progressive; la dissémination des
siacnes ncurologiques a plusieurs étages du névraxe, nous ont fait
penser a unc affection démyélinisante° Mals la radiographie du crane
avec incidence de HARMS a montré une image en faveur d'un processus
expansif de l'angle ponto-cérébelleux, tandis que 1'évolution rapi-
dement régressive a fait suspecter une pathdlogie virale. Devant ce
doute; le malade a &¢té envoy¢ en france pour un scanner qui a con-
firmer le diagnostic de sclérose multiple. Sans l'appoot du scanner,
nous allions élimincer cette observation de notre dtude ou la classer

cans les cas probables alors gue nous avions un cas certain.

Le reste de nos malades n'a pas pu bénéficier de cet avantac

en raison de leurs possibilitds soclo-c¢conomiques trés llimitées. Ainsi

nous avons peut-~€tre ¢liminé beaucoup d'observations de ce genre.

> LE GROUPE DE CAS PROBASLES

- Les observations n® 17 & 23 répondent toutes aux
deuxiéme et troisieme criteéres cdu tableau II de la classification de
ROSE et Coll. Il s'égit pour toutes despatients jeunes, présentant
2u molns une atteinte ce deux foyers de la substance blanche avec
unc bonne régression des signes mais une seule poussde. D'autres ¢tic-
logies ont ¢été évoqudées mais 1'évolution ne plaidait pas en leur
faveur. De plus, ces différentes ¢tiologies ne pouvaient pas ecxpli-

guer toute la symptomatologie accuscde.

° LE GRGUPE DES CAS POSSIBLES

- Les observations n® 24 a 27 répondent aux criterecs
2 et 3 du tableau III de la classification de RUSE et Coll. En ce
qui coonoerne les observations 24 et 2Z7 : 1l s‘'agit de patientes tres
jeuncs, ayant présenté une seule poussée et les signes objectifs sont

insuffisants pour établir plus d'un foyer lésionnel mais toutes les
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De plus 1'évolution est tres favorable. Nous pensons qu'il peut s'ag
vraisemblablement d'affections démyélinisantes.

[69]

- Les abservations 25 et 26 préesentent a peu pres le
mémes caractéristiques que les précédentes a la différence que
évolution s'est faite en plusieurs épisodes successifs, d'aggravatio
nrogressive, sans rémission notable.

- L'observation 28 : Elle mérite une attention parti-
culiere. Il s'agit d'une femme relativement Aagée qui présente des
troubles moteurs associés a des troubles oculaires, sphinctériens,
sensitifs et & des céphaléces.

Cette symptomatologie évoque une atteinte multifocale. De
plus, il existe un signe de LHERMITTE qui prouve une démyélinisation
des cordons postérieurs au niveau du renflement cervical (82). Malgr:
1'8ge avancé, nous avons retenu ce diagnostic puisque des cas ont
é¢té décrits dans la littérature (25) et que 1l'on a pu éliminer une
myélopathie cervicale,

Pour ces cas possibles; 1l est souhaitable que nous p
dions une 1imagerie perfectionnée, nous permettant de savoir o'
exlste ou non des plaques cliniquement muettes.

0ssé -
.
1

3 - COMMENTAIRES ET DISCUSSIONS

3.1 - La fréquence

Nousaavons colligés 28 cas d'affections démyélinisantes su
15 4563 malades hospitalisés dans un service spécialisé dc rcurnlogie
C'est dire qu'elles sont peu frésentes au Sénégal, mais existent, ~-

comme l'ont déja signalé COLLOMB-DUMAS et Coll (10, 11, 42, 1o

Ce chiffre refléterait-il exactement la réalité¢ 7 NOus
pensons qu'il doit y en avoir plus que nous en avons trouvé Ln effe
nous sommes confrontés a plusieurs probleéemes.

- Le polymorphisme clinique, 1'évolution svtypique dans
nos régions,; ne permettent pas un diagnostic aisé, si bien que nous
avons peut €tre ignoré de nombreux cas

b

- Nous avons surtout des formes graves, qui alertent les
malades. Mais; devant des formes & régression rapide, sans grand
handicap,; les patients ne consultent peut-étre pas, se satisfalsant
d'une apparente guérison spontanée.

S
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- Le pnrobleme des croyances africz2ines conduit bon nombre
ic molades 2 se rdéfugier aupreés des tradi-praticiens ou des marzboutbs
olutdt que de sc confier aux médecins. S5i 1'évolution est globalcment

z

favorahle, le malade ¢chappe ~u circuit de la médecine moderne.

- Le manque d'information des médecins quil &voquent peou
souvent ce diagnostic compte tenu de la rumeur ce non-existcncce de
cette affection en Afrique Nolre ;3 mais la rechercne de signes ao

certitude; doit étre envisagde.

- Le suivi des malades est treés difficile dans nos contrdcs,

pour des raisons <conomigucs et soclales,
Enfin, il existe le grond probléme des cxamens paraclinigucs

. Abscnce diimngeric médicale (scanner et rdésonance woond-

ticue nucléaire (RMN), diol 1a difficultd pour dliminer d'autroes
atfections avec certitude ou pour confirmer les cas douteux e ooidtre
en ©évidence les nlacues cliniquement muettes.

. Difficults de réaliser certains examens classicues Lols

cuc les potentiels “vogués (potentiels ¢voaqués visucls et puditiia:

et 1"¢lectrophorése du L.C.R.

3,2 - L'ace et le sexe

>.2.1 - L&
Tous nos patients sont situés dans la trencie diéage o

15 & 40 ans exceptd le cas n? 24,



134

3.2.2 - Le sexe

( : ) 3 )
( Nombre :Pourcentage) ( Sexe : Sexe )
( de cas Yy ( sFéminin:Masculin: Total )
( ) : : : )
S U S S U U U U U U )
( 4 ) )
( Hommes: 8 28,57 % ) ( S.E.P, )
( ) ( Certaines 11 5 16 )
R T S ) I e I B R )
( : : )« )
( Femmes: 20 s 71,42 % ) ( S.E.P. )
( : : ) ( Probables 6 1 7 )
( ) (S S )

( )

( S.E.P. )

( Possibles 2 2 5 )

( )

litt
nine

[

Mos résultats concordent bien avec les données de la
érature : c'est une affection qui a une nette pré¢ponddérance fémi
deux femmes pour un homme.

coi/ oo
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3.3 - Aspects clinigues

:Troubles :Troubles :Troubles :Troubles :Troubles :Troubles -Troubles : Autres :Manifes- -Téphaldes: Autres
soculaires: foteurs <Sensitifs:cérébel- .vVestibu- :sphincté--psychi=i: nerfs >tations - *Manifes-
: 3 : : leux :laires :riens P QUES >créniens :paroxys- *tations
: H : : : 5 3 : :tiques : :
————————— L___—_____.-.__.__..__.._-.A....__.._.__,.._..;______._.__.._;J.._._.______..;_..__..__.___._--_.____,..,...____.c___.__._..____..a._..__.___._._.-‘._._-_..._.._.....1.-.....-.....——-—;—-——--———_
Nombre ¢ : . s > . ¢ . . . .
dc cas 12 : 13 H 2 : & 21} : 3 : 8] . g ) 16 ‘ q
DEBUT I —— A e e —— e ——— e e B e e e S L LT T T e
4 : 42,85 : 4€,472 32,14 » 14,22 - 3%9:28 : 10,71 2 : 3,57 57,14 ¢+ 28,57
————————— e e e e G e et e e B e e e e e e e e b e e e e S e e D e e i S i e e e e e m v it e e e n o ot o S o e e e e
> Nombre : : : : : : : ?
de cas 21 : 24 : 17 : S : 5 : g : 1 : 8 : 5 : 2 : 4
. . . ; - . . s 3
~Période te-mmmmm e e U SR P PO PR P S P
d'état M ° p4 e < e o 2 . < ° e
% ¢ 74,99 ¢ 85,71 : 50,71 « 32,1¢ : 17,85 : 28,57 =« 3,57 « 22,57 < 17,85 7,14 14,28

oa
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Selon notre ¢étude, les manifestations cliniques refleétent
un visage assez fideéle de la littérature.

- A la période d'état, l'atteinte médullaire domine le ta-
bleau clinique <+ 24 malades sur 28 présentent des trcocubles moteurs
évec une~paraplégie ou une quadriplégie principalement. ENsulte,
viennent les troubles oculaires, les troubles sensitifs, les trouble:
cérébelleux, les troubles sphinctériens, les atteintes des autres
nerfs créniens et les troubles vestibulaires.

- 57,14 % de nos patients présentent des céphaldées au débul
de l'affection, parfois une hyperthermie. Cela concorde avec l'esti-
mation d'ABB et SCHALTENBRKANDT ©wijui estiment que les céphaldées sont

fréquentes, tandis qu'elles demeurent rares pour SONDUELLE (82).

La particularité de ces formes réside
- Au niveau de 1'évolution

Dans notre série, le début est souvent brutal, sabs
prodromgs. ou rapidement progressif et la période d'état est rapide-

ment atteinte en quelques heures & quelques semaines.

Les poussées sont souvent treés rapprochées et les
rémisslons incomplates (observations 2 et 3), ce qui est un mauvals

nronostic.

Nous avons noté des cas dfévolution fatale, d'une
seule tenue; sans r¢mission apparente, jusqu'a l'exitus qui survient
au bout de quelques mois. Ce sont des formes aigués ou suraigués

{observations 6 et 10).

Ces formes aigués avaient été sigmalées par COLLOMB et Coll. (11).

L'évolution est souvent galopante, explosive avec

une atteinte massive d'emblée.

Les symptdmes sont, dans la majorité des cas, asymé-

triques dans lecurs localisations et leur intensité.

oo/ o
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- La fréquence des cas de neuromydé¢lite optique est rela-

tivement ¢élevée : 8 cas sur 28 dossiers, soit 23,57 %.

- Nous avons noté ¢également que la majorité des cas asso-
ctait des signes oculaires graves et une atteinte médullaire. La
cécitd est souvent totale dans notre série (avec récupération secon-
daire partielle parfois ) =a2lors que le sclérosé en plaques, en regle
générale, ne devient jamais aveugle (18). Ceci confirme la gravité

des formes rencontrées en Afrique Noire.

Cette gravité pourrait s'expliquer, soit par une virulence
particulieére de 1l'agent causal en Afrique Noire, soit par une sus-
ceptibilité plus mirquée des Africains noirs,; soit par le terrain

de malnutrition qui prévaut souvent au sein de nos population.

Nous n'avons pas observé de cas de maladie de SCHILDER

ni de sclérose concentrique de 2ALO,
L'hyperthermie parfoils notée au début, peut ¢garcr le

diagnostic et peut correcpondre 2 une infection intercurrente dont

on sait qu'elle est souvent un facteur déclendhant.

5.4 - Les examens paracliniques

Notre arsénal d'examens complémentaires est parfols limitd

- Les cxamens classiques comme 1 ¢lectrophorese des

protéines du L.C.R. ne sont pas toujours réalisables.

- Nous ne possédons pas de scanner ni de résonance
mégnétique nucléaire.

- L'autopsie; bien que fréquemment pratiquée dans le
service lors d'un décés, est difficile & réaliser, voire impossible
lorsque l'exitus survient en situation extra-hospitaliere. Or; on
connait l'existence des formes bénignes, cliniquement muettes pen-
dant toute la vie du malade et de découverte fortuite lors d'une

nécropsie systématique.
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Ces formes pourraient exister en Afriquec Noire et passeraient donc

inapergues. Nos diagnostics ont donc été essentiellement cliniques.

3.4 - Probleéme d'épidémiologie

® Nous avons constaté d'aprés notre étude, que le nombre
de cas d'affections démyélinisantes a plus quec doublé dans la der-
niere décennie (1975-1988) par rapport & la premizre (1970-1078).

Deux aobjections peuvent étre alors faites

- Soit, certains de nos diagnostics sont erronés,
abusifs, mais du fait qu'ils sont étayés de critéres déterminés par

convention internationale ~“:cette objiection peut étre rejetée.

- Soit ce chiffre refléte une augmentation réelle des
cas de scléroses multiples. Si ceci est vérifid¢ plus tard, la con-
ception pronant son extréme rareté en Afrique Noire, devra étre

ré¢visée. Cette augmentation pourrait s'expliquer de deux fagons

- Soit notre attention est plus vigitate envers cctte

affection

- Soit l'hypoth&se d'un agent causnal transmissidble est
a envisager, d'obt dl'intérét de notre étude. Les pooulatlions
seralent peut étre de nlus en nlus contamind¢es. Ceci rejoindrait

le cas des iles Féroé (17).

cei/ns
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( : : )
( Anndées . 1970-1978 : 1979-1988 )
( : : )
(mmmmm e e R e LD R E b )
( : )
( Cas certains . 4 12 )
(e mmm e e e e e e e )
( )
( Cas probables 1 3 )
e f e e )
(. : )
( Cas pnossibles : 3 2 )
R e T TR T R P )
( : )
( Jotal : S 20 )
( )

»]

La rareté, traditionnellement rcconnue, est attribuable
a certaines réalités africaines : le médecin fait face souvent a un

crand nombre de malades si bien que leur vigilance peut étre prise

a défaut. Ur, pour poscr lc diagnostic c'affection démydlinisante,
il faut d'abord y penser; sawsoir la rechercher, essayer de micux ex-
plorer les malades et savoir que d'autres affections peuvent lui

ressembler.

4 : 4
5.6 - Le probléme des migrations

Nous avons souligné l'influence des migrations dans la

pré¢valence de la maladie. La migration n'ayant ¢ a“fetique s1 clle

a eu licu avant 1'Age de 15 ans (voir chapitre #pidémiologic). Or,
nous sommes a une €poque ou il existe .un double flux migratoire im-
portant de Noirs Africains vers les zones d'endémie et de populations
blanches vers 1'Afrique. Ces migrations modifieront-ellesla suscep-
tibilité du Noir Africain, né et vivant en zone d'endémie 7 S'il 4'
s'agit d'un:z agent transmissible, la population noire ne sera-t-elle
pas contaminée par ces populations traditionnellement atteintes, soit

par les expatriés vivant dans nos régions 7

cos/ e



| 140

Il serait souhaitable qu'il y ait une collaboration mutue
entre les hdpitaux européens et africains pour faire une ¢tude dans
ce sens et préciser si les enfants noirs africains nés en zonc
d'endémie seront plus atteints par la maladie que leurs ancétres.
Si oui, ceci viendra corrcborer l'hypotheése d'un agent transmissibl.

S1 non, alors pourra se poser le probleéme du terrain.

3.7 - Recommandations

- Nous devons intormer les gouverncments vafricains afin
qu'ils se pcnchent d2s maintenant sur cette affection qui rend in-
valide la population la plus active et 1la filus jeune, ce gqui pour-
rait entrainer ide graves conséquences socio-économiques. t£lle doit
étre considérée comme un probl2me de santé publique, afin de parer
aux désastres qui pourraient se produire, surtout s'il s'agit d'un

agent transmissible, en particulier viral.

11 faudrait :

Créer, comme en Europe, une société de recherche
sur la sclérose en plaques en Afrique; afin de déterminer 1l'ampleur
du probléeme et chercher les solutions addé¢quates. Cette socidtéd
pourra venir en alde aux sclérosés en plaques, et leur sera d'un

soutien psychologique important.

. Mettre sur place une infrastructure sanitaire appro-
pri¢e (au moins 1'électrophoreése des protéines du L.C-.R., les P.E.V
et le scanner) pour encourager les cherchcurs et faciliter leur

tache.
. Informer les populations afin qu'elles consultent

davantage les médecins qui, eux, devront toujours avoir la hantise

de la maladie.

coi/ o
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1°/ En vertu d'un apriorisme la sclérose en plaques d¢tait
considérée comme inexistante en Afrique Noire chez 1'Africain. Cctlte
conception déja contestée, est infirmée par la découverte d'affections

démyélinisantes dans ces populations (24, 25, 85, 27, 3$).

Au cours de notre travai. v nous en avons colligés 28 cas

en 19 ans.

Si la sclérose en plaques exdste, elle est certes peu fré-
quente, mais lc nombre de cas colligé¢s ne correspond pas forcément
da la réalité. En effet, 1l est possible, pour ne pas dire probable,
que les cas spontanément régressifs et les formes bénignes ¢chappent

8 notre perspicacité pour des raisons diverses.

D'autre part, nombre de cas peuvent étre méconnus par la
médecine classique car suivis par les tradi-thérapcutes. En consé-
quence, 1e nombre de cas réels est vraisembleblement plus important

aque nous ne le pensons actuellement.

2°/ Le diagnostic est rendu diffici’e du fait des difficulté:
a réaliser les cexamens paracliniques : Potentiels évoqués, ¢lcctro-
phorese des protéines du liquide céphalo-rachidien et nouvelle imageri:

médicale par 8Scanner ou Résonance Magnétique Nucléaire.

30/ L'¢tude chronologique des céas fait ressortir unc augmen-
tation importante du nombre durant les 10 derniéres années. Cela pout
étre d0 a des diagnostics portés abusivement, mais nous avons cssayé
de prouver que ce n'était pas le cas. Il peut donc s'egir d'une réclle
augmentation. Ceci pose le probléme de l'information des médecins qul
doivent y penser et ne pas se conformer & la réputation do non-exis-

tence.

N



143

49/ L'étude clinique a démontré que les cas colligés pré-
sentent un tableau clinique de gravité importante « t oblige & se
poser le probléme, soit d'un recrutement séléctif, soit de formes
particulitdres & 1'Afrique Noire, en rapport avec le terrain (groupe
tissulaire, mulnutrition), soit d'une virulence exacerbée de 1'agent

causal. -

- Ainsi, les principales caractéristiques des affections

démyélinisantes en Afrique Noire sont :

~- La rareté ou méme l'absence de cas correspondant & 1la

forme classique, typique, vue en zone d'endémiec.

-~ L'évolution galopante, explosive se faisant de deux

fagons

. Soit d'une seulec tenue vers l'exitus ;
Soit par poussdées tres rapprochdées entrecoupées dc

rémissions incompletes,

- Les symptbmes sont; dans la majorité des cas, asymétrigu

dans lecurs localisations et leur -intensité.

- L'association prédominante de signes optiques graves of

d'attecinte pyramidale.

59/ Sur le plan dtiopathodgénique, lec mysterc persistec, mai:
a la lumieére des dernieres découvertes, la théoric virale semble

prédominer.

6°/ Le défi thérapeutique existe toujours, les soins sont
trés onéreux et cecl pose donc un probléme social supplémentaire
dans le cas ol l'endémie de l'affection augmenterait dans nos popu-
lations. Il est évident que certaines affections touchant beaucoup
plus de patients, sont prioritaires, mais l'expdérience récente, des
affections rétrovirales et de leur flambée dans nos populations doit

inciter 4 la viagilence 'Ades aue 1'on note une extensionn dl'une
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7°/ Enfin, les raisons socio-économiques qui poussent
nos populations & migrer vers les zones d'endémie, o2pourront per-
mettre l'apport de notre contribution & la compréhension du génie de
1a maladie, et peut-étre arriver par une collaboration avec les
services de santé publique des pays endémiques, a dépister 1l'agent

causal.

C'est pourquoi, nous avons pensé que cette étude était

-une modeste contribution 2 la recherche sur cette affection.
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