ROYAUME DU MAROC , L ] ASLed)
Faculté de . A el
UNIVERSITE ABDELMALEK  Mgdecine . =l &5 sl L) s s
et de pharmacie a_la " ally - . .
FACULTE DE MEDECINE ey ‘dﬁ*“l‘f hall 4
ET DE PHARMACIE daik
TANGER
Année : 2023 These N° : TM 09/23

(ETUDE RETROSPECTIVE A PROPOS DE 16 CAS
AU SERVICE DE NEUROLOGIE DU CHU
MOHAMMED VI DE TANGER)

These

Présentée et soutenue publiquement le : 05 /10 /2023

Par :
Madame EL HABCHAOUI Hanae

Pour I’Obtention du diplome de
Docteur en Médecine

Mots Clés : Myélite aigue; Moelle épiniére; Maladie inflammatoire; IRM; LCR

Membres du Jury :

Monsieur EL HANGOUCHE Abdelkader Jalil Président du jury
Professeur de Physiologie

Monsieur BELFKIH Rachid Directeur de these
Professeur de Neurologie

Madame FOURTASSI Maryam Juge

Professeur de Médecine physique et réadaptation Fonctionnelle

Madame RACHIDI ALAOUI Siham Juge

Professeur de Radiologie






Faculté de .

de pharmacie

decine

)

UNIVERSITE ABDELMALEK ESSAADI DE TANGER

FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - TANGER

DOYENS HONORAIRES :

Pr Mohamed Nourdine EI Amine El Alami : 2014-2019
ORGANISATION DECANALE :

Doyen : Pr. Ahalat Mohamed

Vice doyen chargé des affaires pédagogiques : Pr. Oulmaati Abdallah

Vice doyen chargé de la recherche scientifique Pr. Ait Laalim Said

Vice doyen chargée a la pharmacie : Pr. Chahboune Rajaa

Secrétaire genérale : Mme. Hanane Hammiche
PROFESSEURS D’ENSEIGNEMENT SUPERIEUR

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

Ahallat Mohamed
Khallouk Abdelhak
EL HFID Mohamed
Ait Laalim Said
Shai Hicham
Oulmaati Abdallah
Labib Smael
Mellouki Ihsane
Chater Lamiae
Alloubi Ihsan
Abourazzak Fatima Ezzahra
Aggouri Mohamed
Gallouj Salim

El Madi Aziz
.Shimi Mohammed

. Fourtassi Maryam

. Benkirane Mtitou Saad
. Rissoul Karima

. Raissuni Zainab

. Hammi Sanaa

. Najdi Adil

Chirurgie Générale

Urologie

Radiothérapie

Chirurgie Générale

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Anesthésie-Réanimation

Gastro-entérologie

Chirurgie Pédiatrique

Chirurgie Thoracique

Rhumatologie

Neuro-Chirurgie

Dermatologie

Chirurgie Pédiatrique

Traumatologie-Orthopédie

Médecine physique et réadaptation Fonctionnelle
Gynécologie-Obstétrique

Analyses Biologiques Médicales et Microbio-Virologie
Cardiologie

Pneumologie

Médecine Communautaire



PROFESSEURS AGREGES :
Pr. Soussi Tanani Driss Pharmacologie

Pr. El Hangouche Abdelkader Jalil Cardiologie (Physiologie)

Pr. Bourkia Myriem Médecine Interne

Pr. Chraibi Mariame Anatomie et Cycologie Pathologique

Pr. EI mrabet Ftima Zahra Oncologie Médicale

Pr. Madani Mouhcine Chirurgie Cardio-Vasculaire

Pr. Aggouri Younes Chirurgie Générale (Anatomie)

Pr. Benkacem Mariame Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Pr. Belfkih Rachid Neurologie

Pr. El bahloul Meriem Ophtalmologie

Pr. El boussaadni yousra Pédiatrie

Pr. Kharbach Youssef Urologie

Pr. Idrissi Serhrouchni Karima Histologie-Embryologie-Cytogénétique
Pr. Rkain Ilham Oto-Rhino-laryngologie

Pr. El ammouri Adil Psychiatrie

Pr. Rachidi Alaoui Siham Radiologie

Pr. Khalki Hanane Analyses Biologiques Médicales(Biochimie)
Pr. Ait Benali Hicham Traumatologie Orthopédie (Anatomie)
PROFESSEURS HABILITES :

Pr. Chahboune Rajaa Biologie Moléeculaire

Pr. Essendoubi Mohammed Biophysique Moléculaire



Remerciements




A NOTRE MAITRE ET PRESIDENT DE THESE
MR, EL HANGOUCHE ABDELKADER JALIL
PROFESSEUR, DE PHYSIOLOGIE
Nous sommes trés sensibles a I’honneur que vous nous faites en acceptant d’assurer la
présidence de cette thése. Vos qualités professionnelles nous ont beaucoup marqués mais
encore plus votre gentillesse et votre sympathie. Veuillez accepter cher maitre, dans ce travail

nos sinceres remerciements et toute la reconnaissance que nous vous témoignons.

A NOTRE MAITRE ET RAPPORTEUR, DE THESE MR, BELFKIH RACHID,
PROFESSEUR DE LA NEUROLOGIE
Je vous suis infiniment reconnaissante pour la confiance que vous m’avez accordée en me
permettant de traiter ce sujet de thése. VVotre gentillesse extréme, vos qualités humaines et
professionnelles m’inspirent une grande admiration et un profond respect. J’espere a travers
ce travail étre a la hauteur de votre confiance et de vos attentes. Veuillez recevoir, cher maitre,

I’expression de ma plus sincere reconnaissance.

A NOTRE MAITRE ET JUGE DE THESE MME. FOURTASSI MARYAM
PROFESSEUR DE MEDECINE PHYSIQUE ET READAPIATION
FONCTIONNELLE
Je tiens a vous exprimer ma plus profonde gratitude pour avoir accepté de faire partie du jury
de ma these et d'avoir consacré votre temps précieux pour évaluer mon travail de recherche.

Je suis honorée d'avoir eu l'opportunité de présenter mon travail devant vous.

A NOTRE MAITRE ET JUGE DE THESE MME. RACHIDI ALAOUVI SIHAM
PROFESSEUR, DE RADIOLOGIE
Nous vous remercions vivement d’accepter avec gentillesse de juger notre travail, ¢’est pour
moi un immense plaisir de vous voir siéger parmi le jury de notre thése. Veuillez recevoir

I’expression de ma reconnaissance et de mon grand respect.



Dédicaces




Je dédie ce modeste travail et ma profonde gratitude. A tous ceux qui se sont sacrifiés pour m'offrir les
bonnes conditions de réussite :
A MON TRES CHER PERE
A qui je dois tout, et pour qui aucune dédicace ne peut exprimer mon profond amour, ma gratitude, ni mon
infinie reconnaissance pour lampleur des sacrifices et des souffrances que tu as endurés pour pouvoir
m'éduquer, pour mon bien-étre. Vos priéres ont été pour moi un grand soutien moral tout au long de mes
études. J 'aurais tellement aimé que tu sois présent ce moment important de ma vie pour me donner le
courage et la force de tenir. Repose en paix Papa.
A MA TRES CHERE MERE
Aucun mot ne peut exprimer mon respect, mon amour éternel et ma reconnaissance pour les sacrifices que
vous avez faits pour mon éducation et mon bien-étre. Je vous remercie pour tout le soutien et [amour que
vous m'avez apportés depuis mon enfance et jespére que votre bénédiction m'accompagnera toujours. Que
dieu vous préte longue vie.
A MON TRES CHER MAR]

Mon meilleur ami et mon partenaire de vie, tu as toujours été la pour moi. Je voudrais te remercier de
m'avoir soutenue et aidée depuis le début. C'est en grande partie grice a toi que ce travail a été réalisé. Que
dieu te bénisse et te protége de tout mal.

A MON CHER FRERE MOHAMED ET SA FEMME MARYAM
A tous les moments d’enfance passés avec toi mon frére, en gage de ma profonde estime pour ['aide que tu
m’as apporté. Tu m’as soutenu, réconforté et encouragé. Puissent nos liens fraternels se consolider et se
pérenniser encore plus.

A MES TENDRES SEURS KAOUVTAR ET CHAIMAE
Pour leur dévouement, leur compréhension et leur grande tendresse, qui en plus de m'avoir encouragé tout le long de
mes études, m'ont consacré beaucoup de temps et disponibilité, et qui par leur soutien, leurs conseils et leur amour,

m’ont permis darriver jusqu’a ici car ils ont toujours cru en moi, Merci d’avoir toujours soutenu et merci pour tous les

bons moments passé ensemble.
A LEURS MARIS MAROUANE ET MOHAMED YVASSINE
Pour le soutien moral et leurs conseils précieux tout au long de mes études, en leur espérant une bonne

continuation dans leurs travaux et une vie pleine de santé et de bonheur.



A MES NEVEUX RAYAN, YVAZAN, SAAD ETAMIAD
Qui me font oublier tous mes soucis avec leurs douces paroles et leur charmant sourire enfantin.
Merci pour votre amour sans limite. Je vous dédie ce travail en témoignage

de ma grande affection et amour. Puisse Dieu vous garder et vous protéger.

A MES BEAUX PARENTS
Vos priéres et vos encouragements ont été pour moi un grand soutien moral.
Que dieu vous garde et vous préserve.
A MA BELLE SEURASMAA ET MON BEAU FRERE MOUAD
Mais aussi ma grande Seeur et mon petit frére, qui m'ont toujours soutenu et encouragé

au cours de la réalisation de cette thése, je vous souhaite bonheur, réussite et prospeérité.
A MES CHERES AMIES
Mont gentiment apporté leur soutien moral dans les moments de doute. Ma gratitude a leur égard n'a
d'égale que la force des liens d'amitié inébranlables qui nous unissent.
AUX RESIDENI(E)S DU SERVICE DE NEUROLOGIE
Je tiens a exprimer ma profonde gratitude envers [ensemble de ['équipe du service de neurologie pour leur

précieux soutien et leur expertise tout au long de cette thése.

A tous ceux_ qui ont participé de prés ou de loin a la réalisation de ce travail
A tous ceux connus ou inconnus qui vont feuilleter un jour ce travail

Trouvez ici mes sincéres remerciements.



Table des matiéres




TABLE DES MATIERES

LISTE DES ABREVIATIONS . ..o oottt e e e e e e e e e e s 1
LISTES DES GRAPHIQUES ...t e e 5
LISTE DES FIGURES ... ..ottt e e e e e s e e e e e e e e s e e nnnnees 6
LISTE DES TABLEAUX ..ottt e e e e e s st e e e e e e e e s annnnnnees 7
INTRODUGCTION . ...t e e e e e e e st e e e e e e e s s s sbra e e aaeeeesssnnsneanereeens 8
MATERIELS ET METHODES........oi oottt e e e e e s e e e e e e e 11
. MATERIELS e e e e e e e e st r e e e e e e s e e nnaaraaaeeas 12
N 0% Uo [ 100 (=T < T (TSR 12
B. PEriode A8 PEtUAE & ...covveeeiiie ettt e e e 12
C. TYPE AE PEUAR .ttt et 12
D. POPUIALION BLUIEE .. ..eiiiiie ettt 12
E. EChantillonnage @ ......ocoo oo 12
1. Les criteres d’ INCIUSION ©.uuuuiiiiiiiiiiiiiiiiii et e e e 12

2. LeS Criteres d’eXCIUSION ©...oiuiiiiiiiiesiie et 13

F.  RECUEIH 0 HONNEES : ...ttt 13

1. METHODES ...ttt ettt et et ne et esbeenbe e e neeanes 13
RESULT ATS .ottt ettt s e e bt et e e bt e s e e st e e b e e e be e beenbeenbeaneenreenseenee e 14
[, POPULATION .ttt sttt ettt ettt e ne et e beenbeebeeneeanes 15
A LB S BX & e e e 15

2 T D LSS UR PRSPPI 16
C. LA COUVEITUIE SOCIAIE : ....oouiieieiiesiieecie ettt 16
D.  LES ANTECAUBNTS .. .c.vviiiie ettt ettt sttt e et e st e et e e nb e e re e te e nae e 17
II. LES DONNEES CLINIQUES :.....cocoiiteteteieieiieee s e ettt en st en s, 18
A. Le délai de la prise en charge et les étiologies de retard d’admission :........................ 18
B. Laphase INILIAIE ©........cveiieeeeee e 18
(O - W o] g - T < PP OUPRP 20
[1. DONNEES PARACLINIQUES : ..ottt en st en s 22
A, DONNEES A IMAZEIIES ©.veeuvveiriieiiiieitieeieeateesteaesteeateesseeesteeateeaseeesreeasbeeasbeeareeenseeaneeenns 22

1. Imagerie MEAUIIAITE . ....c.ooiiiie e e 22

2. Imagerie eNCEPNALIGUE ©......eeeiiee et 32



C.  BIOIOGIE .. 34

D.  AULIES INVESTIGALIONS :......vieiiiiiieiie ettt 37
IV. LES PROFILS ETIOLOGIQUES :.....oeiiieeeeeeeeeeet ettt 38
V. TRAITEMENT ET SUIVI EVOLUTIF ©e.ocoieeeeeeeeeeeee ettt 44

N I -1 (=] 1 1= | PRSP RRTR 44

1. COMICOtNEIAPIE © ...ttt ettt enes 44
2. Echanges plasmatiQUES :........oooueiiiiiiiiiiie et s 44
3. Traitement de FONU ;... 44
4. ANLIDIOtNEIAPIE ... 45
5. Traitement SYMPLOMAETIQUE & ......eeiieieiiiiiiie ittt 45

2 TR T Y USSR 47

C. SCOre@l’échelle EDSS :.....ccuiiiiiiiee ettt e e e e e s 47

D. FaCteUrS PrONOSTIQUES :.....veeiieieieeiiteeitee ettt ettt sttt et et e et et et nae e 48
DISCUSSION ...ttt et ea e e s ta e e e e s st e e ntaeetaesnteesneeenreeaneee e 49
I.  ASPECTS EPIDEMIOLOGIQUES ..ottt s 50

A AR Bl SBX & ittt e e ettt e e e e e raae s 50

B. LA COUVEITUIE SOCIANR . ...eiiiiiiiie e 51

C. LS ANTECAURNES Ittt ettt ettt ettt 51
[I. DONNEES CLINIQUES :...oviiieecctetete ettt en sttt en s 52

A. Le délai d’admission et les étiologies de retard d’admission :...........ccccveevivveeviveeennnen. 52

B.  LeS SYMPLOMES PIrECUISEUIS : ...vvvieiiiieeieieeeiieeesieeeasteeeasteeeastaeeassaaeessaeeesnsaeesnreeesnneeeanes 52

C. Laphase INILIAIE :.....c.eeeieiee et e et e e e e 53

1. Ledélaide laphase INILIAle @..........cooieeeiiie e 53

2. Letableau CHNIQUE & ....oeiiee e e aee e 53

3. Laphase d’@tat & ....uuuiiiiiiiiiiiiiiii e 55

[11. DONNEES PARACLINIQUES : ..ottt es sttt enen s 57
A, DONNEES A IMAZETIES ©.veeuvveiriieiiiiesiieaieesieesieeestee st e ssbeesbeeabeesseeeareeasbeeasbeeareeanbeeaneeenns 57

1. Imagerie MEAUIIAITE ©........ooiiiie e 57

2. IMAQerie CEIEDIAIE & ........ccveeeieee et 59

B. Liquide céphalo-raChidien :...........coviiiiiieiie e 59
C. Bilan bIOlOGQIQUE & ...eeeeeeeeee e 60



A. Myélite aigué et maladies inflammatoires du systeme nerveux central : ..................... 65
1. Maladie de Devic 0U (NIMOSD ) @ ..ooiiiiiiiieiiieee et 65

2. Maladie du spectre des anticorps anti-MOG (MOGAD) : .......cccovviiiieiiienineenieene 67

B. Myélite aigué et maladies de SYSEME ........oovieiiiiiiie e 68

1.  Meéningomyélite aigué de Behget (NB):.......cooviiiiiiiiiiiee e 68

2. Myélite aigué et Lupus érythémateux disséminé (LED):.........cccoceviiiiiieiinnnennnen, 70

3. Maladie de Devic et Syndrome de Gougerot Sjogren (SSJ) @....cooovvvvveiiienineeinennnn 71

C. Myélite aigué idiopathique (MAD):.......oooii e 73
V. REVUE DE LA LITTERATURE SUR LE DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL DE LA
MYELITE AIGUE : ..ottt 75
A. Myelopathies aigues ISChEMIGUES :©........c.oiiiiiiiiiiieiee e 75
B. Myélopathies aigués d’origine VEINEUSES :©........c.cciuiiiieriieiieeiiiesiieenieesiee e niee e 76

1. Malformations artério-veineuse MEdullaires : ..........cccevviveeriie e 76

2. Accidents de dECOMPIESSION :.....civereiiiieeeieeesitreeeitieeesae e eeesraeeesraeeesneeeeaeeeeaneeeas 76

3. Embolies fibro-CartilagingUSES. .........ciiviieiiiiie e see e 77

C. Myélopathies POSt-FATIQUES :......cuvreiiieeiiiie e e e e e e eesiee et e e e et e e snaaeeeneeas 78
VI. LA PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE ET SUIVI EVOLUTIF @ .....ccccvevivinne 79
N I - 11 0=] 1] o ST TR U P PP 79
R o A ToT0 1 1= - o1 [PPSR 79

2. Echanges plasmatiqQUeES :.......cccueeiiiireiiiie et e e e e e e aea e 80

3. Traitement de FONG :© .....ooiiiiie i s 80

O N 01| o1 To 1 1= o[- PSSP 81

5. Traitement SYMPLOMAIQUE : ......ccoiuireiiiee et e e e e e e sraeesnne e 81

Bl SUIVI L ittt a et 82
C. Scoreal’échelle EDSS :......oooiiiiiiiiiiie ettt 83
D. LeS facteurs ProNOSLIGQUES & .....ccveeeiiieeiiieeeieeecite e st e st stae et e e et e e s ba e e enreeeanaeaeenes 84
VII. DISTINCTION ENTRE LA MYELITE TRANSVERSE PARTIELLE ET COMPLETE
ET LA MYELITE LONGITUDINALE ETENDUE :....oooviiiieiiee e 86
VIII.  LES MYELITES AIGUES ET LES PISTES IMMUNO-PATHOGENIQUES : .....88
A. Myélite transverse aigué post-VacCiNation & ..........ccveivieeiiiee i 88
B. Myélite transverse aigué para iNfECLIBUSE : .......cveeviiiiiiiii e 89

C. Le MIimEALtISME MOIECUIRIIE ... e 89



D. Inflammation médiée par les super antigenes Microbiens : ...........cccccevieriiieniieniennen, 90

E. Déreglements NUMOTAUX : ....cc.eoiiiiiiiiiiie ettt 91
(010 N[0 I 1 1S [ SR 92
RESUME ..ottt 95
ABSTRA CT L.ttt e et e e e et bt e e e e e e e et bt e e e e abb et e e s ntbeee e 97
3 ettt Rt R e Rt Rt et e E e Rt e Rt e teeteeRe e Rt et e eeneeereenee s 98
REFERENCES BIBLIOGRAPHIQUES.........oiiiiiiiii e 99
ANNEXES ...ttt e ettt e e e et e e e et b et e e et b e e e e nraeaa e 126

Annexe 1 : Fiche d’eXplottation ............cceiiiiiiiiiiiiii e 127

Annexe 2: ECHELLE EDSS (Expanded Disability Status Scale) ............ccoccevviiiiiiinnnnn. 131



Liste des abréviations




LISTE DES ABREVIATIONS :

ANCA . Anticorps Cytoplasmiques Anti-neutrophiles
ANN : Anticorps Antinucléaires.

Anti-AQP4 . Anticorps antiaquaporine-4

Anti-MOG > Anticorps anti-Myelin-Oligodendrocyte Glycoprotein
Anti-NMO : Anticorps anti-Neuromyélite Optique.

APL : Anticorps antiphospholipides

ASIA : '"American Spinal Injury Association

BGSA : Biopsie des Glandes Salivaires Accessoires
BOC : Bandes Oligo Clonales

C.jejuni : Compylobacter Jejuni

CBA : Collagen Binding Activity

\Y/\V] : Cytomégalovirus

CNOPS : Caisse Nationale des Organismes de Prévoyance Sociale.
CNSS : Caisse Nationale de Sécurité Sociale.

Cp : Comprimé

CRP - Protéine C réactive.

DFG : Débit de Filtration Glomérulaire

EDSS : Expanded Disability Status Score

EFC : Embolie Fibrocartilagineuse

EMG : Electromyographie

ESSDAI : Eular Sjogren Syndrome Disease Activity Index
F : Femme

FAF : Femme au foyer

H : Homme

HSV : Herpes Simplex Virus

HTA : Hypertension Artérielle

HVB . Virus de ’Hépatite B

HVC : Virus de ’Hépatite C

IC - Insuffisance Cardiaque

IPP . Inhibiteur de pompe a proton



IR
IRC
IRM

Kg
LCR
LED
LETM
MA

MAI
MATLE
MAV
MB

Mg
MOGAD
MOG-EM
MT

NA

NB

NFS
NMOSD
NP

NR

PEV

PL

PM

PNN
PSIR
RAMed
RAS
SAID
SEP

- Insuffisance Rénale

: Insuffisance rénale chronique

: Imagerie par résonance magnétique

: Voie intraveineuse

- Jour

: Kilogramme

: Liquide céphalo-rachidien

: Lupus érythémateux disséminé.

: lésion étendue longitudinalement de la moelle,
: Myélite aigue

: Myélite aigue idiopathique

. Myélites aigués transverses longitudinalement étendues
: Malformation Artério Veineuse

: Maladie de Behget

: Milligramme

: Myelin Oligodendrocyte Glycoprotein Antibody Disease
: MOG associated encephalomyelitis,

: Myélite Transverse

: Non applicable

: Neuro-Behcet

: Numération Formule Sanguine.

: Neuromyelitis Optica Spectrum Disorder
: Non Précisé

: Non Reéalisé

: Potentiels Evoques Visuels

: Ponction Lombaire

: Périmetre de la marche

: Polynucléaire Neutrophile.

: Phase Sensitive Inversion Recovery

: Régime de I’ Assistance Médicale

: Rien a signaler

: Syndrome Auto Immun Diffus

: Sclérose en plaques



SGB
SNC
SPA
SSJ
STIR
TDM
TPHA
TSH
VDRL
VIH
VO
VS

: Syndrome de Guillain Barré

: Systéme nerveux central

: Spondylarthrite ankylosante

: Syndrome de Gougerot-sjogren

: Short Tau Inversion Recovery

: Tomodensitométrie

: Troponema Pallidum Hemagglutinations Assay
: Thyréostimuline Hormon

: Venereal Disease Research laboratory
- Virus de ’Immunodéficience humaine.
: Voie Orale

> Vitesse de Sédimentation



Graphique
Graphique
Graphique
Graphique
Graphique

LISTES DES GRAPHIQUES :

1: Répartition des patients SElon 1€ SEXE........cceiviiiriiieiiiiicee e

2: Répartition des patients Selon IPAZe..........cccevvviiiiiiiiiiii i

3: Répartition des patients selon les types de la couverture médicale ..................

4: Les étiologies de retard d’admiSSION ........covvvevieiiiiiieeiiiiiie e

5: Les profils étiologiques


file:///C:/Users/amina/OneDrive/Documents/M%20%202023.docx%23_Toc145803711

LISTE DES FIGURES :

Figure 1 : IRM médullaire en coupe sagittale objectivant une Iésion en hyposignal T1 (B) et
en hyersignal T2 (A) s’étendant de Cl1 a D7 rehaussée aprés injection de gadolinium,
augmentation du volume de la moelle en regard du fait de ’cedéme. ............ocoveiviiiniininnnn. 24
Figure 2 : IRM en coupe axiale de la moelle cervicale montrant un hypersignal T2 limitée a la
substance grise formant un Signe de H. .........oooiiiiiii e 24
Figure 3 : IRM médullaire en coupe sagittale montre un hyersignal en séquence T2 qui
s’é¢tend de D3 a D8 de localisation antériCure. .............uuuuuuummmmmmmmmnnrnnnninnnninnnnnnnnnnnnnnnnnnnn.. 25
Figure 4 : IRM médullaire en coupe sagittale une lésion en hyersignal T2 (A) et en hyposignal
T1 (B) s’étendant de C2 a C5 rehaussée apres injection de gadolinium avec un important

QEACINE SOUS-JACEIES. ...ttt ettt ettt ettt bt et ettt e s b e e bt e et e e anaeenene s 26
Figure 5 : IRM en coupe axiale de la moelle cervicale montre un hypersignal en séquence T2
(00=] 01 0] 0 (= To ] | TSRS 26
Figure 6 : IRM médullaire en coupe sagittale montre un hyersignal en séquence T2 s’étendant
de C1 a C7 et D5 a D8 avec augmentation de la moelle en regard du fait de 'cedéme. .......... 27
Figure 7 : IRM médullaire en coupe sagittale montre un hyersignal en séquence T2
s’étendant de D9 @ D1 0........uuuuiiiiiiiiiii e nnnnnnas 27
Figure 8 : IRM médullaire en coupe sagittale montre un hyersignal en séquence T2 s’étendant
de C3 a D4, avec une moelle augmentée du volume de facon fusiforme.............cccceevvvrennn. 28
Figure 9 : IRM medullaire en coupe sagittale mettant en évidence un hypersignal en
pondération T2 s’étendant de D1 @ D4 ......ovviiiiiiiiiii e 29
Figure 10 : IRM meédullaire en coupe axiale montrant un hypersignal de la substance blanche
siégeant au niveau de cordon PoSterolatéral. ............ccocveeiiveiiiie i 29
Figure 11 : IRM meédullaire en coupe sagittale montre un hyersignal en sequence T2
s’étendant de C1 a D1 avec augmentation de la moelle en regard du fait de ’cedéme. .......... 30
Figure 12 : IRM en coupe axiale de la moelle cervicale montre un hypersignal en séquence
T2 CeNtrOMEAUITAITE. .....c.vviiiie et 30
Figure 13 : IRM médullaire en coupe sagittale mettant en évidence un hypersignal en
pondération T2 s’étendant de DS A L1 (A et B).ooooiiiiiiiiiiiiiii i 31
Figure 14 : IRM en coupe axiale de la moelle dorsale un hypersignal T2 limitée a la
substance grise formant Un Signe de H. ..o 31
Figure 15: Investigations a réaliser en cas de suspicion de myélite aigué[40] .............cccve...e. 63


file:///C:/Users/amina/OneDrive/Documents/M%20%202023.docx%23_Toc145803381
file:///C:/Users/amina/OneDrive/Documents/M%20%202023.docx%23_Toc145803381
file:///C:/Users/amina/OneDrive/Documents/M%20%202023.docx%23_Toc145803385
file:///C:/Users/amina/OneDrive/Documents/M%20%202023.docx%23_Toc145803385
file:///C:/Users/amina/OneDrive/Documents/M%20%202023.docx%23_Toc145803387
file:///C:/Users/amina/OneDrive/Documents/M%20%202023.docx%23_Toc145803387

LISTE DES TABLEAUX:

Tableau 1 : Les Données démographiques et Les antécedents. .........ccceevvevieervesinesneesneannn 17
Tableau 2 : Analyse des données cliniques de la phase initiale. ............cccccooeiiiieninnien 19
Tableau 3 : Analyse des données cliniques de la phase d’état..........ccceovvviieiiiiiiiiie e, 21
Tableau 4 : Les données des IRM médullaires initiales ...........c.ccocvevveiiieiie i 23
Tableau 5 : Analyses des résultats du LCR .........ccveiiieiieiiic i 33
Tableau 6 : Analyse des résultats de bilan biologique et BGSA ..o 36
Tableau 7 : Criteres diagnostiques du spectre neuromyélite optique (NMO) — d'aprés
Wingerchuk et al., 2015 [24] ......oooiiiiieiie e 39
Tableau 8 : Les critéres de diagnostic de MOGAD proposé par Jarius et ses collégues en
2018 [25] .. vveveereete et ettt ettt ettt e e et abe e te e ae e ert e reeeraeteennenraeareas 39
Tableau 9 : Critéres de classification du lupus érythémateux systémique proposés par
I'’American College of Rheumatology 1982, modifiés en 1997* [26].........cccccevvverveiieennnenn 40

Tableau 10 : Les criteres de classification d’«International study group for Behget disease» de
la maladie de Behget [28], et les recommandations consensuelles internationales pour le

diagnostic de neuro-Benget (NB)[27]......coouiiiieiiieiie et 41
Tableau 11 : Critéres de classification ACR-EULAR du SSj. 2016 [29]........ccccevvveivieiinnnne. 42
Tableau 12 : Traitement et profils EVOIULIT...........cooiiiiii 46
Tableau 13: comparaison des données de notre étude avec celles de littérature. .................... 51
Tableau 14:comparaison de la fréquence des symptdmes précurseurs de notre étude avec
CellES dE 1a TELETALUIE. ... ..ottt 53
Tableau 15: comparaison entre les signes neurologiques de la phase initiale et celles de la
IIEEEIAEUTE. .ottt ettt ettt e et e bbb e nbe e 54
Tableau 16: Signes cliniques de la phase d’état en comparaison avec la littérature . .............. 56
Tableau 17: fréquence des anomalies a I'IRM médullaire dans notre étude en comparaison
avec Celles de 1a TEEEIAUIE . ......ooiieiie e 58
Tableau 18:Anomalies du LCR en comparaison avec la littérature. ............ccccocveevvveevieeeennen. 60
Tableau 19 : Définitions sémiologique dans la littérature [1]........ccccoovveeviieiviie e, 87



Introduction




Depuis le XIXe siecle, le diagnostic de myélite a été établi, ce qui a permis la
subdivision des affections médullaires en deux catégories distinctes [1]:

- D'une part, la myélite, ou le suffixe "ite" est utilisé pour désigner les affections
médullaires d'origine inflammatoire, infectieuse ou paranéoplasique. D'autre part, le terme
myélopathie est utiliseé pour désigner les affections médullaires résultant de causes

métaboliques, vasculaires, dégénératives ou traumatiques.

La myélite aigué (MA) est une affection rare, caractérisée par une atteinte soudaine et
grave de la moelle épiniére. Elles se manifestent par un syndrome médullaire représenté par
I'existence d'un déficit neurologique moteur, sensitif et/ou génito-sphinctérien, dont le nadir se

situe entre 4 heures et 4 semaines [2].

L'IRM est considérée comme l'examen d'imagerie de premiere intention dans le cas
d'un tableau de myélopathie aigué, son principal intérét est d'éliminer une compression
médullaire[2,3] .

Apres exclusion d’une étiologie compressive a 1’imagerie, la ponction lombaire est
indiquée a la recherche des signes d'inflammation du LCR (pleiocytose , synthése intrathécale
des immunoglobuline ), I’étude du LCR doit inclure aussi des cultures bactériennes, PCR
virales (VZV, HSV- 2, CMV, EBV), cultures fongiques et des sérologies, selon le contexte a

la recherche d’une cause infectieuse [4].

Les étiologies de la myélite aigué sont variées et peuvent étre classées en plusieurs

catégories en fonction de leur origine :
e Infectieuses : virales, bactériennes, parasitaire. [5-7]

e Maladies démyeélinisantes acquises du SNC : Sclérose en plaques , maladie de
Devic (NMOSD) , la maladie du spectre des anticorps anti-MOG (MOGAD),
encéphalomyélite aigue disséminée ( ADEM) .[8-11]

e Maladies auto-immunes systémiques : lupus érythémateux disséminé (LED),

syndrome de Gougerot-Sjogren (SSJ), maladie de Behget, sarcoidose . [12-15]

Dans certains cas et malgré des investigations approfondies et un suivi prolongé, il peut

étre difficile de déterminer la cause , on parle alors de myélite idiopathique [16] .



les corticostéroides intraveineux constituent le traitement de premiere ligne pour réduire
l'inflammation et atténuer les symptémes lors de la phase aigué , alors que l'utilisation des
échanges plasmatiques ou les Immunoglobulines 1V comme traitement immuno-actif est
généralement réservée aux cas de myélite aigué réfractaire aux corticostéroides[2,17,18].
Ensuite, en fonction de la cause identifiée, il peut étre proposé un traitement de fond visant a
prévenir le risque de nouvelle atteinte neurologique. Celui-ci repose, le plus souvent, sur un
traitement immunosuppresseur tel que le cyclophosphamide, le mycophénolate ou le
rituximab [19-21] . Finalement, la prise en charge globale de la MA nécessite une approche
individualisée en fonction de la cause, de la sévérité de la maladie et des besoins spécifiques
de chaque patient, notamment la rééducation motrice et/ou sphinctérienne qui joue un role
crucial dans la réadaptation des patients atteints de MA, en leur permettant d’atteindre un bon

niveau de mobilité et d’autonomie sphinctérienne [22].

Le pronostic est variable, imprévisible et dépend de plusieurs facteurs, notamment de la
cause sous-jacente, de la rapidité du diagnostic et de la mise en place d'un traitement
approprié, ainsi que de la gravité des lésions de la moelle épiniére. Dans certains cas, la
récupération peut étre complete, tandis que dans dautres cas, des deficits neurologiques

permanents peuvent persister [23].

Le but de ce travail est d’étudier les différents profils épidémiologiques, cliniques,
paracliniques, étiologiques, thérapeutiques et eévolutifs de la myélite aigue, ainsi de réaliser

une analyse comparative avec les données de la littérature.

10



Matériels et méthodes
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I. MATERIELS :

A. Cadre de P’étude :

% Les observations étudiées sont collectées au sein du service de neurologie du CHU
Mohammed V1 de Tanger.

B. Période de I’étude :

¢ La durée de I’¢tude s’étale sur 3ans, de janvier 2020 a janvier 2023.
C. Type de I’étude :

% Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive.
D. Population étudiée :

¢+ L’étude est basée sur I’analyse de 16 observations de patients présentant une atteinte

neurologique en rapport avec la myélite aigue.

¢ La collection des dossiers a été effectuée a partir de ’archive hospitaliere du service.
E. Echantillonnage :

1. Les critéres d’inclusion :

Nous avons inclus de I’étude:

7

s L’age supérieur a 10 ans.

% L’existence d’un syndrome médullaire dont le nadir se situe entre 4 heures et 4

semaines.

% Présence d’une prise de contraste a 'IRM médullaire ou mise en évidence

d’une inflammation du LCR (pléiocytose, présence de BOC).

2. Les criteres d’exclusion :

Nous avons exclu de 1I’étude :
%+ Tous les patients qui avaient un dossier incomplet, inexploitable (clinique,

Biologie, imagerie...).

% Les cas de myélites associées a la SEP.

12



F.Recueil de données :

La collecte des dossiers a été effectuée a partir de ’archive hospitaliére du service
puis les informations ont été recueillies a travers des fiches d’exploration préalablement

établies (Annexe 1).
Il. METHODES :

e Les données ont été collectées sur des fiches d'exploitation préétablies, puis saisies
dans Microsoft Excel 2020. Les variables quantitatives sont exprimées en moyenne
et écart type et pour les variables qualitatives sont exprimées en effectif et

pourcentage.

e L’évolution court et a long terme a été réalisée grace a la consultation des anciens
malades ou par appel téléphonique pour un certain nombre de patients qui avaient

été perdus de vue.
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Résultats
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|. POPULATION :

Sur la base des critéres d'inclusion spécifiques décrits dans notre étude, 16 patients au total

ont finalement été sélectionnés et inclus dans notre analyse.
A. Lesexe:

- Il s’agit de 11 femmes et de 5 hommes, équivalent a 69% et 31% respectivement. Le

sexe ratio est de 0,45 avec une prédominance féminine.

Homme. 31%

H Homme

Femme. 69% HFemme

Graphique 2: Répartition des patients selon le sexe
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B.L’age :

- La tranche d'age des patients était comprise entre 11 et 60 ans avec moyenne d’age
de 32,93 +/- 11,78. Selon les tranches d’ages mentionnés dans le graphique, nous avons
constaté un pic de fréquence entre 10 et 29 ans .

9
8
7
6
5
4 3
3
2
1
0
10-29 30-49 50-69

Graphique 3: Répartition des patients selon I’age

C. La couverture sociale :

- Dans ce graphique, nous observons que 6 patients parmi 16 qui ont une couverture
médicale adéquate (CNOPS et CNSS), tandis que 10 patients, 5 Ramedistes et 5 ne
béneficient d’aucune couverture médicale, ce qui peut affecter leur accés aux soins et aux

traitements.

M Sans MRamed M Cnops M CNSS

Y&

Graphique 4: Répartition des patients selon les types de la couverture médicale
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D. Les antécédents

- En analysant les antécédents médicaux, nous avons identifié les antécédents suivants
: un cas (N°10) présentait un antécédent de Behget, un autre cas (N°12) avait des
antécédents de myasthénie et de névrite optique rétrobulbaire, un cas (N°13) avait un
antécédent de syndrome sec, trois cas (N°1, N°5) présentaient un antécédent de syndrome
grippal, trois cas (N°9, N°14) avaient été vaccinés contre la COVID-19, un cas (N°15) avait
un antécédent de syndrome d'area postrema, et un cas (N°16) avait des antécédents
d'arthralgies et d'érythéme en papillon.

Tableau 1 : Les Données demographiques et Les antécédents.

Cas Age Sexe  Couverture Antécédents
N° 1 11 = Aucun épiso_de infectieux respiratoire il y a 2
semaines

N° 2 30 F Aucun RAS

N° 3 45 F CNSS RAS

N° 4 21 H Aucun vaccin COVID-19

N° 5 31 H RAMed Syndrome grippal il y a 10 jours,

N° 6 15 F Aucun RAS

N° 7 21 F Aucun Syndrome grippal il y a 15 jours,

N° 8 60 F CNSS HTA sous Amep : 5mg,

N°9 28 H RAMed vaccin COVID-19 (lere dose il y a 15))

N° 10 26 = CNSS behcgt.sous Cortancyl, hydrocortisone et

colchicine
N° 11 27 F CNOPS RAS
0 Syndrome myasthénique AAN+ sous

N"12 37 F RAMed Myistinon : Nz)RB : !

N° 13 60 F RAMed HTA sous Tanzar 50mg, xérophtalmie

N° 14 30 H CNSS vaccin COVID-19

N° 15 57 F HTA sous Amep 5mg, sd area postrema
RAMed depuis 3ans P> P

N° 16 28 F Arthralgie et érythéme en papillon du
CNSS visage

F : Femme, H : Homme, RAS : Rien a Signaler, FAF : Femme au foyer.
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I1. LES DONNEES CLINIQUES :

A. Le délai de la prise en charge et les étiologies de retard
d’admission :

= (C’est le délai entre le début des symptomes et 1’admission au service, avec une
moyenne de 9 £ 6 jours. Le délai minimal était de 48 heures, alors que le délai
maximal était de 35 jours.

= Selon une enquéte auprés de nos patients, les causes majeures de retard
d’admission sont liées principalement au manque de moyen, le passage initial au
secteur privé (médecin généraliste) avec des erreurs de diagnostic, 1’ignorance et

la banalisation de la gravité des symptomes.

H Manque de moyens H Consultation initial au secteur privé ® Ignorance

Graphique 5: Les étiologies de retard d’admission

B.La phase initiale :

Le délai de la phase initiale correspond a la période entre le début des signes
neurologiques et I’acmé des troubles, en vue d'atteindre la phase du plateau. Dans notre étude,

cette période variait de 1 a 25 jours, avec une durée moyenne de 6 + 4 jours.

Trois patients avaient une fiévre avant et au moment de ’hospitalisation (18,75 %). En
revanche, 6 cas (37.5%) avaient des antécédents d'infection (maladie grippale, vaccination
COVID-19), sur une période qui s'étend entre 10 jours et 1 mois avant le début des

symptémes neurologiques.

Dans notre étude, 9 patients sur 16 (56,25%) avaient présenté des douleurs telles que

des rachialgies, des céphalées, des douleurs diffuses et mal systématisées.
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Les signes neurologiques qui sont apparus en premier consistaient en :

o Déficits moteurs chez 10 cas (62,5%), d’emblée bilatéral, d’intensité variable

allant d’une simple géne motrice a une paralysie complete confinant le malade au

lit.

o Des troubles sensitifs chez 9 cas (56,25%), a type de paresthésies qui peuvent se

manifester de diverses maniéres allant du fourmillement & une sensation

d'engourdissements au niveau des membres.

o Des troubles vésico-sphinctériens chez 5 cas (31,25%), tels que des fuites

urinaires (un cas), une dysurie (3 cas) ou une rétention urinaire (un cas).

Autres signes : une baisse de I’acuité visuelle de ’ceil gauche chez le cas N°6, et une

diplopie pour le cas N°11

Cas
N° 1
N° 2
N° 3
N° 4

N° 5
N° 6
N° 7
N° 8
N°9
N° 10
N° 11
N° 12
N° 13
N° 14
N° 15

N° 16

La durée
2j

2j

3
4

1]

3

5

7j
3j

6]
15i

3j
7j
1j
25i

4

ATCD infectieux
Sd grippal date de
2semaines

Vaccin covid-19
date de 1mois
Sd grippal date de
10j

Sd grippal date de
15j
Vaccin covid-19
date de 15j

Vaccin covid-19
date de 1mois

Fievre

Tableau 2 : Analyse des donneées cliniques de la phase initiale.

Symptomatologies inaugurales
Paresthésies des 2 membres supérieurs + déficit moteur
des 2 membres inferieurs
Dorsalgies, des paresthésies des 2 membres inférieurs, des
fuites urinaires.

Dorsalgies, des paresthésies des 2 membres
Cervicalgies, + déficit moteur des 2 membres supérieurs

Des paresthésies des 2 membres inférieurs, déficit moteur
des 2 membres inférieurs (marche en fauchage ).
Céphalées d’installation brutale, baisse de I’acuité visuelle
au niveau de I’ceil gauche.

Paresthésies des 4 membres

Lombalgie, rétention_urinaire, déficit moteur des 2
membres inferieurs

Des paresthésies des 2 membres inférieurs, dysurie
Déficit moteur des 2 membres inférieurs

Fourmillement et déficit moteur des 2 membres inferieurs
Diplopie, vomissements, dysurie, déficit moteur des 2
membres inférieurs.

Des paresthésies de membre supérieur gauche

Douleur diffuse et mal systématisée, des paresthésies et
de déficit moteur des 2 membres inférieurs,

Lombalgie, déficit moteur des 2 membres inférieurs,
dysurie.

Trouble de la marche (ataxique) et d’équilibre, des
névralgies cervico-brachiales

Céphalées d’installation brutale, déficit moteur des 2
membres inferieurs
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C. La phase d’état :

La durée entre I’acmé des troubles et le début de la phase de récupération neurologique

varie d’un patient a I’autre. Elle s'étend entre 48h et 4 mois.

Dans notre étude, la totalité des cas (100%) avaient des déficits moteurs, 6 cas étaient
paraplégiques (37,5%), 6 cas paraparétiques (37,5%) et 4 cas tétraparétiques (25%).

Sur le plan sensitif, 14 sur 16 cas (87,5%) avaient présenté un trouble sensitif, dont 7
patients (43,75%) ont présenté une atteinte de la sensibilité superficielle seule, 1 patient
(6,25%) présentait une atteinte de la sensibilité profonde seule, tandis que 6 patients (37,5%)
combinaient ces deux atteintes. En revanche, le niveau sensitif était bien défini chez 12 cas

sur 16 (75%), ce niveau était thoracique dans 100% des cas.

D’apres les résultats, on note une atteinte neurologique symétrique chez 10 patients sur
16 (62,5%), en contrepartie, les 6 patients restants (37,5%) avaient présenté une atteinte

neurologique asymétrique.

Un trouble vésico-sphinctérien était noté chez 13 cas (81,25%) : Une incontinence
urinaire seule (3 cas), une incontinence urinaire et fécale (1 cas), une dysurie (1 cas), une
rétention urinaire seule (6 cas), une rétention urinaire et constipation (2 cas). Par ailleurs, 8

patients avaient besoin d’un sondage vésical soit permanent ou intermittent.
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Cas

N° 1

N° 2

N° 3

N° 4

N° 5

N° 6

N° 7

N° 8

N°9

N°10

N°11
N°12
N°13
NO
14
N°15

N°16

Tableau 3 : Analyse des données cliniques de la phase d’état

Déficit moteur

Paraplégie
Flasque
Paraplégie
Flasque
Paraparésie

Tétraparésie
Spastique
Paraparésie

Tétraparésie
Spastique
Paraplégie

Flasque
Paraplégie
Flasque
Tétraparésie

Paraparésie

Paraplégie
Flasque
Tétraparésie

Paraplégie
Flasque
Paraparésie
Spastique
Paraparésie
Spastique

Paraparésie
Flasque

Déficit sensitif

Hypoesthésie
thermo-algique
Hypoesthésie
thermo-algique
Hypoesthésie
thermo-algique
Hypoesthésie
thermo-algique
Totale

Hypoesthésie
thermo-algique
Totale

Totale

Hypoesthésie
thermo-algique
Totale

Totale

Hypoesthésie
thermo-algique
Atteinte de la
sensibilité
profonde
Totale

Niveau sensitif

Niveau sensitif
xiphoidien D6
Niveau sensitif sus
ombilical D8
Niveau sensitif
xiphoidien D6

Niveau sensitif
xiphoidien D6

Niveau sensitif
xiphoidien D6
un niveau sensitif
ombilical D10

Niveau sensitif
xiphoidien D6+
Anesthésie en selle
Niveau sensitif
En regard de D10

un niveau sensitif
ombilical D10
Un niveau sensitif sus
ombilical D8
Niveau sensitif
xiphoidien D6

Niveau sensitif
xiphoidien D6

Troubles vésico-
sphinctériens

Incontinence urinaire

Incontinence urinaire

Rétention urinaire
Rétention urinaire
Rétention urinaire
Rétention urinaire
Rétention urinaire
Incontinence urinaire

Rétention urinaire et
constipation

Rétention urinaire et
constipation
Rétention urinaire

Dysurie

Incontinence urinaire
et fécale

Totale : atteinte a la fois de la sensibilité superficielle et profonde ; - : absent
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Atteinte
symétrique

Oul
Oul
Oul
Oul
NON
NON
Oul
NON
NON

Oul

NON
NON
Oul
Oul

Oul

Oul



111. DONNEES PARACLINIQUES::

A. Données d’imageries :

1. Imagerie médullaire :

L’IRM médullaire initiale a été effectué pour tous les patients, les résultats de cette

imagerie étaient anormaux dans 100% des cas.

Les Iésions se manifestaient sous forme d’un hypersignal en séquence T2 dans 100%
des cas, par contre, chez 7 patients (43,75%), les lésions apparaissaient en hyposignal en
séquence pondérées en T1.

Une injection de produit de contraste était réalisee chez 12 cas (75%), parmi lesquels
une prise de contraste a éte notée chez 10 patients (83,33%), de localisation périphérigue.

Pour les 4 cas restants, I'injection n'a pas été faite.

Les lesions etaient localisées au niveau cervical chez 3 cas (18,75%), cervico-dorsal
chez 5 cas (31,25%), dorsal chez 8 cas (50%), dorsolombaire chez 1 cas (6,25%) et lombaire

chez 1 cas (6,25%). On note la présence de Iésions multiples chez 2 cas (12,50%).
Un élargissement médullaire a été constaté chez 12 cas (75%).

L’IRM médullaire de contrble a été effectuée pour deux cas. Elle a été réalisée le cas
N° 10 suite a ’aggravation des symptomes neurologiques, montrant un résultat similaire a
I’IRM initial. Pour le deuxiéme patient (cas N° 14), ’'IRM de contrdle a été faite apres une

récupération fonctionnelle totale, le résultat montre une régression des lésions initiales.
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Cas

N° 1

N° 2

N° 3

N° 4

N° 5

N° 6

N° 7

N° 8

N°9

N° 10

N° 11

N° 12

N° 13

N° 14
N° 15

N° 16

Tableau 4 :

Lésion

Hyposignal T1
Hypersignal T2
Hypersignal T2

Hypersignal T2

Hyposignal T1
Hypersignal T2

Hyposignal T1
Hypersignal T2
Hypersignal T2

Hypersignal T2
Hyposignal T1
Hypersignal T2
Hyposignal T1
Hypersignal T2
Hypersignal T2
Hyposignal T1
Hypersignal T2
Hypersignal T2
Hypersignal T2
Hypersignal T2
Hypersignal T2

Hyposignal T1
Hypersignal T2

Les données des IRM médullaires initiales

Siege

ClaD7

Hypersignal s’étendant de
D3aD8

a prédominance antérieur

Hypersignal s’étendant de
D5 a D9

Hypersignal s’étendant de C2
aCh,etdelL1-L2
Hypersignal s’étendant de
D4 a D6
Hypersignal s’étendant de C3
a D8
Hypersignal s’étendant de C1
aC7,
de D5-D8, D11-D12
Hypersignal s’étendant de
D9 a D10
Hypersignal s’étendant de C3
et D4
Hypersignal s’étendant de
D1 aD4
Hypersignal s’étendant de
D5aD10
Hypersignal s’étendant de C1
aD1
Hypersignal s’étendant de C3
a D10
Hypersignal s’étendant de
D5 jusqua L1
Hypersignal hétérogéne
s’étendant du bulbe jusqu’a
C6
Hypersignal s’étendant de
D5aD10
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Elargissement
médullaire

Oui
Oui
Non
Oui

Non

Oui
Oui

Oui
Oui
Oui
Oui
Oui
Non

Non
Oui

Oui

Prise du
gadolinium

Oui
Non réalisée
Non réalisée

Oui

Oui

Oui
Non réalisée

Oui

Oui
Non reéalisée

Oui

Oui

Oui

Non
Non

Oui



Cas N°1:

Figure 1 : IRM médullaire en coupe sagittale montrant une lésion en hyposignal T1 (B)
et en hyersignal T2 (A) s’étendant de C1 a D7 rehaussée aprés injection de gadolinium,
augmentation du volume de la moelle en regard du fait de I’cedeme.

Figure 2 : IRM en coupe axiale de la moelle cervicale montrant un
hypersignal T2 limitée a la substance grise formant un signe de H.
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Cas N°2:

Figure 3 : IRM médullaire en coupe sagittale montre un hyersignal
en séquence T2 qui s’étend de D3 a D8 de localisation antérieure.
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Figure 4 : IRM médullaire en coupe sagittale une Iésion en hyersignal T2 (A) et en
hyposignal T1 (B) s’étendant de C2 a C5 rehaussée aprés injection de gadolinium avec
un important cedéme sous-jacents.

Figure 5 : IRM en coupe axiale de la moelle cervicale montre
un hypersignal en séquence T2 centromédullaire.
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Cas N°7 :

Figure 6 : IRM médullaire en coupe sagittale montre un hyersignal en séquence T2 s
’étendant de C1 a C7 et D5 a D8 avec augmentation de la moelle en regard du fait de
I’cedéme.

Cas N°8:

Figure 7 : IRM médullaire en coupe sagittale montre un hyersignal
en séquence T2 s’étendant de D9 a D10.
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Cas N°9 :

Figure 8 : IRM médullaire en coupe sagittale montre un hyersignal en séquence
T2 s’étendant de C3 a D4, avec une moelle augmentée du volume de facon
fusiforme.
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Cas N°10:

Figure 9 : IRM médullaire en coupe sagittale mettant en évidence
un hypersignal en pondération T2 s’étendant de D1 a D4.

Figure 10 : IRM médullaire en coupe axiale montrant un hypersignal
de la substance blanche siégeant au niveau de cordon postérolatéral.
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Cas N°12 :

Figure 11 : IRM médullaire en coupe sagittale montre un hyersignal
en séquence T2 s’étendant de C1 a D1 avec augmentation
de la moelle en regard du fait de I’cedéme.

Figure 12 : IRM en coupe axiale de la moelle cervicale montre
un hypersignal en séquence T2 centromédullaire.
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Cas N°14 :

Figure 13 : IRM médullaire en coupe sagittale mettant en évidence un hypersignal en
pondération T2 s’étendant de DS a L1 (A et B).

Figure 14 : IRM en coupe axiale de la moelle dorsale un hypersignal T2 limitée
a la substance grise formant un signe de H.
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2. Imagerie encéphalique :

L’IRM encéphalique initiale a été réalisé chez 13 cas (81,25%), elle était anormale
seulement chez 3 cas (23,07%) : Cas N° 6 présente des lésions en hyper- signal T2 du nerf
optique gauche qui se rehausse aprés injection de gadolinium. Chez le cas N° 11, on note la
présence d’un hyper- signal flair de la partie post de protubérance, et pour le cas N° 15, on

remarque un hyper- signal T2 au niveau bulbaire.

L’IRM encéphalique de contrdle n’a pas été effectuée pour aucun cas.
B.Liquide céphalo-rachidien :

Une ponction lombaire initiale a été réalisée pour tous les patients avec une analyse

cytologique, biochimique, bactériologique et immunoélectrophorétique du LCR.

L’analyse du LCR a montré des valeurs anormales chez 6 patients (37,5%). L’examen
du LCR a révelé une pléiocytose a prédominance lymphocytaire chez 5 patients (31,25%), et
une pléiocytose a prédominance polynucleaire neutrophile chez 1 patient (cas N° 10) (6,25%).
La cellularité moyenne était de 35,18 + 46,80 mm3, les valeurs chez nos patients variaient
entre 1 et 340 éléments/mm3. Une hyperprotéinorachie (>1g/L) a été retrouvee chez 3
patients (18,75%). Une hypoglycorachie (< 0,5 g/L) est constatée chez deux patients (cas N°10 et
cas N° 16) (12,5%). La bactériologie était normale pour tous les patients. Concernant
I’immunoélectrophorése, on a noté la présence d’un profil oligoclonal chez 2 patients sur 14

(14,28%), sachant que cet examen n’a pas été effectué pour 2 patients (cas N° 10 et N° 16).
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Cas

N° 1

N° 2

N° 3

N° 4

N° 5

N° 6

N° 7
N° 8

N°9

N° 10

N° 11

N° 12

N° 13

N° 14
N° 15

N° 16

Tableau 5 : Analyses des résultats du LCR

Pléiocytose
(élements/mm3)
3 /mm3

Hyperleucocytose a 40
/mm a prédominance
lymphocytaire

2 Imm?
20/mm? a prédominance
lymphocytaire
3/mm?

11 /mm? prédominance

lymphocytaire

1 /mm?3
2 /mm?®
28 /mm?® & prédominance
lymphocytaire

Hyperleucocytose a
340/mm?® a PNN

5/mm?
2 /mm?
1/mm?
3 /mm?
2 /mm?

Hyperleucocytose a

100/mm? & prédominance

lymphocytaire

Protéinorachie

(9/)
Normale

Normale

Normale
Hyper-

protéinorachie a

1,02 g/l
Normale
Normale

Normale
Normale
Normale

Hyper-

protéinorachie a

2,26 g/l
Normale

Normale
Normale
Normale
Normale

Hyper-

protéinorachie a

2,019/l

Glycorachie

(9/)
Normale

Normale

Normale
Normale

Normale
Normale

Normale
Normale
Normale

hypoglycorachie a

0,33

Normale

Normale

Normale

Normale

Normale

Hypoglycorachie a

0,30

RAS : Rien a signaler, PNN : polynucléaire neutrophile
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Synthese
intrathécale
RAS

RAS

RAS
RAS
RAS
Bande oligoclonale

RAS
RAS

RAS

Non réalisé

RAS
RAS
RAS
RAS

Bande oligoclonale

Non réalisé



C. Biologie :

Pour le bilan biologique standard, plusieurs analyses ont été effectuees :

+ Un bilan inflammatoire a été réalisé pour tous les patients :

La numération formule sanguine (NFS) montre une hyperleucocytose pour
deux patients (cas N°10 et cas N°14) (12,50%), les résultats trouvés sont
respectivement de 17000/mm? et 12700/mm?®, et une thrombopénie (a
93000/mm?) a été noté chez un seul patient (cas N°16) (6,25%).

La protéine C-réactive (CRP) était élevée chez trois patients (cas N°10, cas
N°14, cas N°16) (18,75%), variant entre 15 et 76 mg/I.

La vitesse de sédimentation (VS) était élevée chez 4 patients (cas N°12, cas
N°13, cas N°14, cas N°16) (25%), variant entre 75 et 106 mg/I.

En globalité, un syndrome inflammatoire biologique était présent chez 5
patients (31,25%).

Un bilan hépatique et un bilan rénal ont été effectués pour ’ensemble des patients,
les résultats étaient normaux pour tous les cas a ’exception du cas N°16 dont le

résultat montre une insuffisance rénale chronique modérée.

Le dosage de vitamine bl12, et des Serologies (VIH/CMV/TPHA-VDRL/HSV/HVB-

des cas.

HVC), ont été faits pour tous les patients, les résultats interprétés sont normaux pour 100%

L’ECBU a été réalisé seulement pour 12 patients (75%), une infection urinaire a été

détectée chez 4 patients, dont 3 cas ont présenté une infection a Escherichia coli (cas N°7, cas

N°8, cas N°11), et un cas a attrapé une infection a staphylococcus saprophyticus (cas N°14).

Pour le bilan immunologique, plusieurs tests ont été effectués :

La recherche des anticorps antinucléaires (ANN) a été réalisée pour la totalité
des cas, montrant un résultat positif pour deux cas (N°12 et cas N°16) (12,5%),
et un aspect moucheté pour deux autres cas (N°3 et N°15), un parmi eux (cas

N°3) est devenu négatif apres le controle.

Pour les anti-AQP4 ou les anti-NMO (par méthode d’ELISA), réalises pour

14 patients, mais ils n'étaient positifs que pour 4 d'entre eux (28,57%).
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- Pour les anti-MOG, effectués pour 14 cas, le résultat était positif seulement
chez deux cas (N°1 et N°14) (14,28%).

- Les anti-DNA natifs, faits pour 10 cas, un seul cas (N°16) était positif (10%).

- Les Anti-SSA /SSB ont été réalisés pour 4 cas, le résultat était positif pour un
seul cas (N°13).

La biopsie des glandes salivaires accessoires (BGSA) a été effectuée pour 12 cas
(75%). Chez le cas N°13, le résultat était en faveur d’une sialite chronique grade 4 de
Chisholm et Masson compatible avec un syndrome de Gougerot-Sjogren. Pour le reste des

cas, la biopsie ne révéle pas d'anomalie.
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Tableau 6 : Analyse des résultats de bilan biologique et BGSA

Cas Le bilan immunologique BGSA
Bilan biologique | ECBUI A gy Anti-  Anti- Anti-  Anti-
standard AQP4 MO DNA  SSA
(Méthode G natifs  /SSB
d’ELISA)
N° 1 RAS - - - + NR NR NR
N° 2 RAS - - - - - NR -
o RAS NR Aspect - - - - -
N° 3 )
moucheté
N° 4 RAS NR - - - - NR -
N° 5 RAS - - - - - NR -
N° 6 RAS - - - - NR NR -
N° 7 RAS + - - - - NR -
N° 8 RAS + - - - - NR -
N°9 RAS - - - - - NR -
NFS: - - NR NR NR NR NR
N° 10 Hyperleucocytose a
17000/mm?3,CRP : &
17 mg/l
N°11 RAS + - + - NR NR NR
N° 12 VS :a91mg/l NR + + - - - -
- - + - NR + + : sialite
VS :a 101mg/l chronique
N° 13 grade 4 de
Chisholm et
Masson
NFS: + - - + NR NR NR
Hyperleucocytose a
N°14 12700/mm?®, CRP : &
15 mg/Il
VS :a 75mg/l
N° 15 RAS NR Aspect - - - - -
moucheté
N° 16 NFS : Thrombopénie - + NR NR + NR -
a 93000/mm3, CRP :
a 76 myg/l
VS :a 106mg/l

Bilan rénale : IRC
modérée avec DFG :
a 54ml/min/1,73m2

NR : Non réalisé, RAS : Rien a Signaler, + positif, - négatif
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D. Autres investigations :

Un examen ophtalmologique avec fond d'eeil a été réalisé pour tous les patients, mais

s'est révélé anormal uniquement chez 3 cas.
- (Edéme papillaire gauche pour le cas N°6
- Test de shirmer positif pour le cas N°13
- Paralysie internucléaire pour le cas N°11

Un potentiel évoqué visuel (PEV) a été effectué pour trois patients (cas N°6, cas N°12,
cas N°13), le résultat trouvé était normal pour les trois cas.

Une Echographie cervicale avec un bilan thyroidien ont été effectués pour la patiente
N°12, suite a la découverte a I’examen clinique d’une tuméfaction cervicale médiane
ascendante avec la déglutition. Le résultat du bilan thyroidien était en faveur d’une
hypothyroidie (TSH us = 0,338mUL/I), et I’échographie a montré un goitre volumineux

hétéro-nodulaire a prédominance gauche class2 TIRADS 3.

On a constaté chez la patiente (cas N°13) une douleur au niveau des deux mollets, ce
qui nous a pousses a reéaliser un écho-doppler veineux, qui a montré une thrombophlébite des

deux membres inférieurs.

Le reste de bilan pré-bolus (ionogramme sanguin, bilan lipidique, ECG) a été effectué

pour tous les patients, le résultat s'est avéré étre normal.
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IV. LESPROFILS ETIOLOGIQUES:

D'apres ce parcours de raisonnement et de 1’analyse des données précédentes, on peut

déduire les étiologies suivantes :

# Maladie de Devic ou ( NMOSD )

& Maladie du spectre des anticorps anti-MOG
(MOGAD)
H Méningomyélite aigué de Behget (NB)

H Myélite aigué et Lupus érythémateux
disséminé (LED)

H Maladie de Devic et Syndrome de Gougerot
Sjogren (SSJ)

H Myélite aigué idiopathique (MAI)

Graphique 6: Les profils étiologiques

- 6 cas de maladies démyélinisantes acquises du SNC :

o 4 cas de maladie de Devic (NMOSD) : remplissent les criteres proposeés par
Wingerchuk et al. en 2015[24] :

v 3 cas (N°6, N°11, N°12) de NMOSD AM-AQP4+ - jIs avaient tous un tableau
clinique de myélite transverse aigue, en plus d’une névrite optique rétro-bulbaire
pour le cas N°6, d’une diplopie et d’une paralysie internucléaire pour le cas

N°11 (syndrome de tronc cérébral aigu).

v Un cas (N°15) de NMOSD Ant-AQP4- - | 3 patiente présentait un tableau clinique
de myelite transverse aigue avec un syndrome d’area postrema (dissémination
dans ’espace : atteinte bulbaire et médullaire), et 'IRM médullaire a révélé des

Iésions étendues longitudinalement.

v Les diagnostics différentiels ont été exclus pour les 4 cas.
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Tableau 7 : Critéres diagnostiques du spectre neuromyélite
optique (NMO) —d'aprés Wingerchuk et al., 2015 [24]

Anti-AQP4 positifs

Au moins une atteinte clinique
caractéristique

Test positif pour 'AQP4-1gG a l'aide de

la meilleure méthode de détection
disponible ((cell-based assay
recommandé)

Exclusion de diagnostics différentiels

Anti-AQP4 négatifs

Au moins deux atteintes cliniques
caractéristiques pendant un seul ou
plusieurs épisodes distincts et
remplissant toutes les exigences
suivantes :

- Au moins un épisode clinique :
une névrite optique, une myélite
aigué avec LETM ou un syndrome
de I'area postrema.

- Dissémination dans I'espace (au
moins 2 territoires caractéristiques)
- Caractéristiques IRM remplies.
Tests négatifs pour I'AQP4-1gG en
utilisant la meilleure méthode de
détection disponible, ou tests non
disponibles.

Exclusion des diagnostics
différentiels

Atteintes cliniques
caractéristiques

1. Névrite optique

2. Myélite aigué

3. Syndrome d'area postrema :
épisode de hoquet ou de nausées
et vomissements inexpliqués.

4. Syndrome tronc cérébral aigu
5. Narcolepsie symptomatique ou
syndrome diencéphalique
clinique aigu

6. Syndrome encéphalique
symptomatique

o 2 cas de maladie du spectre des anticorps anti-MOG (MOGAD) : En se basant sur les

criteres de diagnostic proposes par Jarius et ses collegues en 2018[25], le diagnostic a été

retenu chez le cas N°I et le cas N°14, le tableau clinique est évocateur d’une myélite aigue,

I’IRM médullaire est compatible avec une my¢lite longitudinale étendue, avec une anomalie

de signal T2 sur les séquences axiales formant un signe de H limitée a la substance grise. De

plus, les deux patients étaient seropositifs pour les anticorps anti-MOG dans leur sérum.

Tableau 8 : Les criteres de diagnostic de MOGAD proposé

par Jarius et ses collegues en 2018 [25]

Selon Jarius et ses collegues, pour étre diagnostiqué avec la maladie associée aux anticorps anti-
MOG ( MOGAD ) ou un MOG-EM, le patient doit répondre a tous les criteres ci-dessous :

Névrite optique monophasique ou récidivante, myélite, atteinte du tronc cérébral ou

1 encéphalite, ou toute combinaison de ces symptomes

Résultats IRM ou électro physiologiques (PEV chez les patients présentant une

2. névrite optique isolée) compatibles avec une démyélinisation du SNC

3. Séropositivité des anticorps anti-MOG dans le sérum ou LCR.

39



- 2 cas de myélite secondaire a la maladie auto-immune du systeme :

o Un cas de myélite et lupus: Notre patiente (cas N°16) remplit les criteres de

classification de lupus érythémateux systémique proposé par I’American college of

Rheumatology 1982, modifiés en 1997[26], chez laquelle on trouve une éruption malaire en

ailes de papillon, polyarthrite non érosive, +/- atteinte rénale, atteinte hématologique

(thrombopénie 93000 /mm3), anti ADN native positif et anticorps antinucléaire positif. En

plus, la myélite chez notre patiente caractérisée par un tableau clinique évocateur (céphalée,

fievre, paraparésie flasque, atteinte de la sensibilité superficielle et profonde, une incontinence

urinaire et fécale) d’installation aigue. Pour le tableau radiologique, I'IRM révéle une lésion

longitudinale étendue en hypersignal T2.

Tableau 9 : Critéres de classification du lupus érythémateux systémique proposés par

I'American College of Rheumatology 1982, modifiés en 1997* [26]

Le diagnostic du lupus est évoqué quand il existe au moins 4 criteres

1.

© N O ML

10.

11.

Eruption malaire en ailes de papillon
Eruption de lupus discoide
Photosensibilité

Ulcérations orales ou nasopharyngées

Polyarthrite non érosive

Pleurésie ou péricardite

Atteinte rénale : protéinurie > 0.5¢/j (ou +++) ou cylindres urinaires
Attteinte neurologique : convulsions, psychose

Atteinte hématologique :

- anémie hémolytigue avec hyper-réticulocytose ou

- leucopénie < 4000/mm? constatée a au moins 2 reprises ou

- lymphopénie < 4500/mm?® constatée & au moins 2 reprises ou

- thrombopénie < 100 000/mm?en I'absence de cause médicamenteuse

Désordre immunologique : présence d'anticorps anti-ADN natif ou d'anti Sm ou d'antiphospholipides :
- anti-ADN natif positif a un taux normal

- ou présence d'anticorps anti-Sm

- ou titre anormal d'anticorps anticardiolipine 1gG ou IgM

- ou présence d'une antiprothrombinase

- ou fausse sérologie syphilitique positive connue depuis au moins 6 mois (VDRL+, TPHA-)
Présence de facteurs antinucléaires a un titre anormal en I'absence de médicament inducteur :

- titre anormal d'anticorps antinucléaires en immunofluorescence

- ou technique équivalente a n'importe quel moment de I'évolution, en I'absence de médicament
inducteur de lupus
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o Un cas de méningomyélite de Behcet : Selon les recommandations consensuelles

internationales pour le diagnostic de neuro-Behcet (NB)[27], notre patiente (cas
N°10) remplit les critéres de diagnostic de NB définis :

1- Le diagnostic est retenu depuis 2017 selon les critéres de classification

d’International study group for Behget disease [28].
2- Tableau clinique de myélite aigue
3- IRM : Iésion en hypersignal s’étend de D5 a D10

4- LCR : montre une hyperleucocytose a 100/mm3 a prédominance lymphocytaire,
une protéinorachie a 2,01 g/l et absence de germe isolé (=une méningite
aseptique).

Tableau 10 : Les critéres de classification d’«International study group for Behget
disease» de la maladie de Behget [28], et les recommandations consensuelles
internationales pour le diagnostic de neuro-Behget (NB)[27]

Les critéres de diagnostic de la maladie de Les critéres de diagnostic de la Neuro-Behget (NB)
Behcet

* Aphtose buccale récidivante+++ 1. Neuro-Behcet défini :
+ au moins 2 critéres suivants : A. Patients répondant aux critéres internationaux de
v Ulcérations génitales récidivantes ou lésions diagnostic de la MB

cicatricielles B. Syndrome neurologique clinique objectif en liaison
v’ Lésions oculaires : uvéite, vascularite avec la maladie de Behcet étayé par des anomalies
v’ Lésions cutanées : érytheme noueux, sur I'un ou l'autre des éléments suivants ou sur les

pseudofoliculites, 1ésions papulopustuleuses, deux :

nodules acnéiformes a. Laneuro-imagerie
v’ Pathergy test positif b. LCR

C. Pas d’alternative étiologique aux troubles présentés
2. Neuro-Behget probable : Répond a 1’un des deux

critéres suivants en I’absence d’autres alternatives

étiologiques aux troubles présentés :

A. Syndrome neurologique objectif comme défini en
1, mais chez un patient ne répondant pas a
I’ensemble des critéres diagnostiques de MB

B. Syndrome neurologigue non caractéristique chez un
patient avec une MB définie
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- Un cas (cas N°13) de la maladie de devic associé au syndrome de Gougerot
Sjogren (SSJ):

e Selon les Critéres de diagnostic du spectre NMO (d'aprés Wingerchuk et al.), le

diagnostic a éte retenu : anti-AQP4 positif et un tableau de myélite aigue.

e En se basant sur les criteres de classification ACR-EULAR du SSj. 2016[29], le
score de maladie de Gougerot Sjogren est égal a 7 chez notre patient : BGSA
montre une sialite chronique grade 4 de Chisholm et Masson, test de Schirmer
positif et Anti-SSA positif. Une xérophtalmie chronique a été notée, avec

absence de critéres d’exclusion.

e [’IRM médullaire montre un hypersignal en séquence T2 étendu et

centromédullaire.
Tableau 11 : Critéres de classification ACR-EULAR du SSj. 2016 [29]

Items Score
Biopsie des glandes salivaires accessoires (BGSA) avec
sialadénite lymphocytaire et focus score > 1
Présence d’anti-SSA/Ro 3
Ocular Staining Score >5 (ou score de Van Bijsterveld > 4)

3

. . ; 1
a au moins 1 ceil

Test de Schirmer < 5 mm/5 min a au moins 1 ceil 1
Flux salivaire non stimulé < 0,1 ml/min 1

Maladie de Sjogren si score total > 4
Ces critéres ne s’appliquent que si le patient présente :
e Au moins un symptome de sécheresse oculaire ou buccale
Symptémes oculaires : Au moins un des 3 critéres ci-dessous :
= Les yeux secs de fagon quotidienne génante et persistante depuis plus de 3 mois.
= Sensation récidivante d’avoir du sable ou du gravier dans les yeux.
= Utilisation des larmes artificielles plus de 3 fois par jour.
Symptémes buccaux : Au moins un des 3 critéres ci-dessous :
= Avoir une sensation de bouche séche depuis plus de 3 mois.
= Avoir a I’4ge adulte un gonflement des glandes salivaires persistant ou récidivant.
= Utilisation souvent des liquides pour aider a avaler les aliments solides.
e Ou une suspicion de SSj basée sur un score d’activité ESSDAI > 1
Criteres d’exclusion = Antécédent de : Irradiation téte et cou, Hépatite C active (définie par une PCR
positive), Maladie liée au HIV, Sarcoidose, Amylose, GVH, Maladie associée aux 1gG4.
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- 7_cas de myélite idiopathique :Pour nos patients, et selon les critéres proposes par le

groupe de travail du Transverse Myelitis Consortium (TMCWG) en 2002[30], la confirmation

de diagnostic du Myélite Transverse ldiopathique nécessite la présence de tous les critéres

d'inclusion et d’aucun critére d'exclusion suivants :

Critéres d’inclusion :

1.

Développement d’un déficit neurologique : sensitif, moteur ou vésico-sphinctérien

attribuable a une atteinte médullaire.

Des signes cliniques ou des symptémes bilatéraux (mais pas nécessairement
symétrique)
Un niveau sensitif clairement défini

Exclusion d'une étiologie compressive extra-axiale par neuro-imagerie (IRM ou

my¢lographie, le scanner de la colonne vertébrale n’est pas adéquat)

Preuve d'une inflammation médullaire (pléiocytose du LCR ou augmentation de
I’index d'IgG, ou rehaussement de gadolinium a 1'TRM) observée au début ou dans

les 7 jours

Progression vers le nadir entre 4 heures et 21 jours aprés l’apparition des

symptémes

Critéres d’exclusion :

1.

Antécédents d'irradiation de la colonne vertébrale au cours des 10 années

précéedentes.

. Déficit clinique compatible avec thrombose de l'artere spinale antérieure.
. Signes IRM évocateurs d’une malformation artérioveineuse.

. Preuve sérologique ou clinique d'une maladie auto-immune systémique (sarcoidose,

maladie de Behcget, syndrome de Gougerot Sjogren, lupus érythémateux

systémiques, ect..).

. Tableau clinique évocateur d’une atteinte infectieuse du SNC (par exemple,

syphilis, VIH, CMV).
. Anomalies a I'TRM cérébrale évocatrice de la sclérose en plaque.

. Antécédent(s) de névrite optique cliniguement apparente.
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V. TRAITEMENT ET SUIVI EVOLUTIF :

A. Traitement :

1. Corticothérapie :

Le délai entre le début de symptomatologie et la mise en place de traitement par
corticothérapie en IV varie de 72h & 5 semaines, la durée moyenne est de 12 £ 5 jours.

Tous les patients ont recu un traitement par corticothérapie IV (1g/j), pendant 10 jours
chez 13 patients (81,25%), et 5 jours chez 3 patients (18,75%), et le relai par voie orale a été
effectué chez 9 patients (56,25%), a une dose de 1mg/kg/jour, pendant une durée d’un mois,

la régression s'est déroulée sur une période de six semaines.
Parmi les 16 patients qui ont regu des corticoides, I’évolution était initialement :

v' Favorable avec récupération complete chez 9 cas (56,25%), sur une période

maximale de 3 mois.

v' Amélioration incompléte chez 5 cas (N°3, N°4, N°10, N°11 et N°13) (31,25%), ce
qui nous a mené a envisager un traitement de deuxiéme ligne par les échanges

plasmatiques ou/et un traitement de fond.

v Une évolution stationnaire est remarquée chez 2 cas (N°15, N°16) (12,5%), pour

lesquels un traitement de fond est mis en place.

2. Echanges plasmatiques :

Les échanges plasmatiques ont été réalisés pour deux patientes (cas N°11 et cas N°13)

(12,5%), en 5 séances, avec un rythme d'une séance tous les deux jours, pendant 2 semaines.

L’évolution était favorable avec une récupération dans une période d’un mois chez le
cas N°11, par contre chez le cas N°13, I’amélioration était incomplete. C’est suite a cela

qu’on a décidé de mettre la patiente sous traitement de fond.

3. Traitement de fond :

Un traitement de fond a été indiqué chez 6 cas (N°3, N°4, N°10, N°13, N°15, N°16)
(37,5%).

Deux cas (N°4 et N°13) ont été mis sous azathioprine (Imurel®) : 1cpx3/jour pendant

15 jours puis 1cpx2/jour pendant 15 jours, puis 1cp/jour.
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Quatre cas ont pris la cyclophosphamide (Endoxan®) : 1g en IV chaque mois pour le
cas N°10, 1g chaque 2 mois pour les 3 cas restants (N°3, N°15 et N°16). Notons que le cas
N°3 avait déja recu deux perfusions de 500mg de rituximab (ZELVA®) a 15 jours

d’intervalle.

4. Antibiothérapie :

Une antibiothérapie a été instaurée chez 5 cas (N°7, N°8, N°10, N°11 et N°14)
(31,25%), a dose méningée (triaxon 100mg/kg/j) pour un cas (N°10), 4 cas a été recu des
antibiotiques pour infection urinaire (3 cas a escherichia coli traités par triaxon (50mg/kg /j) et

1 cas a staphylocoque traité par 1’association amoxicilline-acide clavulanique (1gx3/j) ).

5. Traitement symptomatique :

Tous les patients ont bénéficié d’un matelas anti escarre, d’IPP a 40mg en IV, de
calcium et vitamine D (CALCIFIX®), de potassium (KALIEFF®). Tous les cas ont eu un
traitement anticoagulant a titre préventif, a ’exception de cas N°13 qui I’a eu a titre curatif

suite a une thrombophlébite des deux membres inférieurs.

Selon I'état du patient, la rééducation motrice a été effectuée pour tous les patients,

alors que la rééducation vésico-sphinctérienne a été réalisée seulement pour 10 cas (62,5%).

Un sondage vésical a été realisé chez 8 cas (N°5, N°6, N°7, N°8, N°9, N°11, N°13,
N°14) (50%).
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Cas

N° 1

N° 2

N° 3

N° 4

N° 5

N° 6

N° 7

N° 8

N°9

N°10

N°11

NO
12

N°13

N°14

N°15

N°16

Corticothérapie

Corticoide IV pdt 10j
puis relais per os pdt
1mois puis régression
Corticoide IV pdt 10j

Corticoide IV pdt 10j

Corticoide IV pdt 10j

Corticoide IV pdt 10j
puis relais per os pdt
1mois puis régression
Corticoide IV pdt 10j
puis relais per os pdt
1mois puis régression
Corticoide IV pdt 10j
puis relais per os pdt
1mois puis régression
Corticoide IV pdt 10j
puis relais per os pdt
1mois puis régression
Corticoide IV pdt 10j
puis relais per os pdt
1mois puis régression
Corticoide IV pdt 10j

Corticoide IV pdt 10j

Corticoide IV pdt 10j
puis relais per os pdt
1mois puis régression

Corticoide IV pdt 5j
puis relais per os pdt
1mois puis régression

Corticoide IV pdt 10j
puis relais per os pdt
1mois puis régression
Corticoide IV pdt 10j

Corticoide IV pdt 10j
puis relais per os pdt
1mois

Tableau 12 : Traitement et profils évolutif

Evolution

Favorable avec
récupération
complete
Favorable avec
récupération
complete
Amélioration
incompléte
FMS :4/5 MIG
Amélioration
incompléte
FMS : MS
distale
FMS (4/5)

Favorable avec
récupération
complete
Favorable avec
récupération
complete
Favorable avec
récupération
complete
Favorable avec
récupération
complete
Favorable avec
récupération
complete
Amélioration
incompléte :
FMS : (3+/5)
MID et (4/5)
MIG

Amélioration
incompléte
FMS : 2/5MID ,
3/5MIG
Favorable avec
récupération
complete

Amélioration
incompléte
FMS : passées a
2/5MI
Favorable avec
récupération
complete
Stationnaire

Stationnaire

Na : Non applicable

Echange
plasmatique

Oui:5
séances

Oui:5
séances

Evolution

Favorable
avec
récupération
complete

Amélioration
incompléte
FMS : passées
a3/5 Ml
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Traitement de
fond

Cyclophosphami
de (Endoxan )
chaque 2mois
Azathioprine

50mg

Cyclophosphami
de (Endoxan )
chaque 1mois

Azathioprine
50mg

Cyclophosphami
de (Endoxan )
chaque 2mois

Cyclophosphami
de (Endoxan )
chaque 2mois

Evolution
Apres
6mois
Bonne

Bonne

Moyenne

Bonne

Bonne

Bonne

Bonne

Bonne

Bonne

Mauvaise

Bonne

Bonne

(Déces)

Bonne

Mauvaise

Patiente
perdue de
vue

Le délai de
récupération
<1mois
<1mois

Na

>3mois

<1mois

<1mois

1-3mois

1-3mois

<lmois

Na

<lmois

1-3mois

Na

<1mois

Na

Na



B.Suivi :
La durée de suivi était variable d’un patient a ’autre, allant de six mois a un an.

Le délai entre le début de I’amélioration et la récupération compléte varie en fonction

du patient.
v" Inférieur a un mois chez 7 cas (43,75%).
v" Entre un et trois mois chez 3 cas (18,75%).
v" Supérieur a trois mois pour 1 cas (6,25%).
v" Pour les 5 cas restants, la durée de récupération est « Non applicable », puisque :

o Trois cas (N°3, N°10, N°15) (18,75%) n’ont pas eu une récupération compléte

apreés un an de suivi.
o Un cas (6,25%) est décédé avant le rendez-vous de suivi de 6 mois.
o Un cas perdu de vue.

» On a noté un cas de récurrence apres 2ans de récupération chez le cas N°6.
C. Score a I’échelle EDSS

Le score EDSS prédit le pronostic a long terme chez les patients, dans notre étude, des

pronostics variables ont été établis :

v Un bon pronostic pour 11 patients (68,75%), dont la marche se fait sans aide, sans
limitation de PM, un examen neurologique normal et sans trouble génito-
sphinctériennes. Leurs scores a I'échelle EDSS sont revenus a 0 apres le traitement,

comparativement a des scores initiaux situés entre 5,5 et 7,5.

v/ 'Un pronostic moyen pour un patient (6,25%), qui nécessite une aide ou
accompagnement a la marche, avec persistance des anomalies sur l’examen
neurologique. Dans le cas du patient numéro 3, son score a I'échelle EDSS est passé

de 6,5 a 6 apres le traitement.
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v/ 'Un mauvais pronostic pour deux patients (12,5%), qui nécessitaient un fauteuil
roulant pour se déplacer, avec persistance des anomalies sur I’examen neurologique.
Dans le cas du patient numéro 10, son score a I'échelle EDSS est passe de 7,5 a 7
apres le traitement. Quant au patient numéro 15, son score a I'échelle EDSS est resté
stable a 7, elle a développé une Insuffisance cardiaque avec un cedéme généralisé
sous traitement a I'Endoxan, ce qui a conduit a l'arrét du traitement par le

cardiologue.
v" Une patiente perdue de vue (6,25%).
v Une patiente a été décédée (6,25%).
D. Facteurs pronostiques :

Notre série de cas n’a révélé aucun facteur pronostique identifiable. La taille limitée de
notre population peut expliquer en grande partie I'échec de cette analyse statistique

comparative.
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Discussion
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I. ASPECTS EPIDEMIOLOGIQUES:

A. Age et sexe :

L'incidence annuelle de la myélite aigue varie de 1,34 a 4,60 cas par million [31-33],
mais augmente jusqu'a 24,6 cas par million si l'on inclut les maladies démyélinisantes
acquises comme la SEP[34]. La myélite aigue peut survenir a tout &ge, bien qu'un pic
d'incidence bimodal se produise au cours de la deuxieme et de la quatrieme décennie de la
vie[32,35].

Dans notre étude, 16 patients au total ont finalement été sélectionnés et inclus dans
notre analyse. Le sexe ratio est de 0,45 avec prédominance féminine. La tranche d'age des
patients était comprise entre 11 et 60 ans avec moyenne d’age de 32,93 +/- 11,78 et un pic de

fréquence de la maladie entre 10ans et 29ans.

Dans 1’étude de Smith et al.[36] réalisée en Finlande (2020), au total, 63 patients
remplissaient les criteres pour la myelite transverse aigué. L'd&ge moyen d'apparition de la
myélite était de 35,0 £ 14,9 ans (moyenne + SD). Sur lI'ensemble des patients, 39 (62%)
étaient des femmes. Et aussi selon Berman et al ( Israél 1981 ).[37] Il semble y avoir deux
pics de fréequence de la maladie, I'un entre 10 et 19 ans et l'autre entre 30 et 39 ans. Des

données similaires aux notres.

Cependant dans 1’é¢tude de Dubey et al (Etat Unis 2018). [38], sur 54 patients inclus
atteints de myélite MOG-1gG, une moyenne d'age plus jeune et un sex ratio différent ont été
notés. En effet, I'dge médian était de 25ans (extrémes : 3-73 ans) et 24 étaient des femmes
(44 %).

En outre, dans I’étude de boukasri et al (Oujda 2017). [39] , portant sur 12 cas révele
que I'dge moyen des patients est de 36 ans, avec une légére prédominance masculine constatée

chez 52% d'entre eux.

Dans la littérature, il ne semble pas y avoir de prédisposition familiale ou ethnique a la
myélite transverse aigué et il n'y a pas de preuve de variation géographigque de son incidence.
Une incidence plus élevée serait observée chez les femmes, mais une mise en garde
importante de l'une de ces études est que la proportion de cas qui ont été diagnostiqués
sclérose en plaques (SEP) n'était pas précisée. la SEP étant plus fréquente chez les femmes et
si une proportion significative des cas a été diagnostiquée ultérieurement comme étant une

sclérose en plaques, cela peut expliquer en partie le taux d'incidence plus élevé[40].
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Tableau 13: comparaison des données de notre étude avec celles de littérature.

Taille de la
Etude Pays ) Age moyen  Sexe prédominant
population (n)

Notre étude Maroc (2023) 16 32,93 ans Féminin (55%)
Smith et al.[36] Finlande (2020) 63 35ans Féminin (62%)
Dubey et al.[38] Etats Unis (2018) 54 25ans Masculin (56%)

Boukasri et al.[39] Maroc (2017) 12 36 ans Masculin (52%)

B.La couverture sociale :

Dans notre étude, nous observons que la majorité de nos patients ne benéficiaient pas
d’une couverture médicale adéquate (62.5%) ce qui peut affecter leur accés aux soins et aux
traitements. Cependant, ce facteur n’a pas été développé dans la littérature, ceci serait dd au
fait de la différence de couvertures médicales en fonction des pays. Les pays européens
octroyant a leurs citoyens une prise en charge médicale globale ce qui limiterait la variation

de prise en charge selon le revenu.
C. Les antécédents :

Dans la littérature, il semblerait que I'antécédent le plus retrouvé serait infectieux. Dans
I’étude de Beh et al (Etat Unis 2013). [41] , la moitié des patients avaient un antécédent

d'infection.

De méme dans 1’étude de Dubey et al (Etat Unis 2018). [38], Trente et un patients (57
%) présentaient des symptdmes prodromiques (rhinorrhée, mal de gorge, fiévre légere,
malaise et toux) dus a une infection présumée (n = 28) ou confirmée (virus d'Epstein Barr, n =

3), et 2 seraient 1 a 2 semaines apres la vaccination contre la grippe.

En ce qui concerne nos cas, il convient de noter qu’une partie importante, environ
37.5 %, avait des antécédents d’infection (3 cas apres 10 a 15 jours de syndrome grippal et
3 cas aprées avoir regu une vaccination contre le COVID-19 entre 15 jours et un mois

auparavant).
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1. DONNEES CLINIQUES :
A. Le délai d’admission et les étiologies de retard d’admission :

Dans notre étude, la moyenne du délai de prise en charge est de 9 + 6 jours. Le délai
minimal était de 48 heures, alors que le délai maximal était de 35 jours. Seulement deux
patients (12,5%) sont arrivés au délai déterminé et considéré comme optimal (<48H).

La littérature confirme que la sous-reconnaissance de la myélite aigue lors de la
présentation est courante. De nombreux patients ne sont pas référés vers une admission ou des
soins spécialisés de niveau supérieur malgré leur potentiel de détérioration clinique
significative et de déces [42-45].

De plus dans I’étude de Hayes et al (Etat Unis 2023). [46] un total, 126 patients (72 %)
n’ont pas été initialement reconnus comme souffrant de myélite aigue lors de la présentation
initiale, alors que 49 patients ont été rapidement diagnostiqués. Comme prévu, ce premier
groupe était associé a un délai plus long jusqu'au diagnostic de I'AFM a partir du début de la
faiblesse (6 jours contre 3 jours ; différence, -4 ; ICa 95 %, -6 a-2 ; P < 0,001)

De méme, selon une enquéte aupres de nos patients, il semblerait que nous retrouvions
des résultats similaires puisque, I’association des résultats du passage initial au secteur privé
(médecin généraliste) avec des erreurs de diagnostic (36%) et I’ignorance et la banalisation de
la gravité des symptdmes (21%) représentaient 57% des causes de retard diagnostic. Le
manque de moyen (43% dans notre étude) ne pouvant étre comparé puisque les pays

européens bénéficient d’ une couverture de santé pour tous les citoyens.
B.Les symptomes précu rseurs :

Dans I’étude de Dubey et al (Etat Unis 2018).[38] , 57 % des patients présentaient des
symptdémes prodromiques ou généraux (rhinorrhée, mal de gorge, fievre légere, malaise et
toux) .Des résultats similaires ont été retrouvés dans I’étude de de Lipton et al (Etat Unis
1973). [47] ou le symptdome de fievre était clairement présent lors de la phase initiale
(représentant respectivement 31% et 41%). Alors que dans notre étude, 37.5% de nos patients
avaient une fiévre ou syndrome grippal comme symptéme précurseur.

Selon Jeffery et al (Etat Unis 1993) .[32], En plus de la fievre, les symptdmes qui
annoncent généralement Il'apparition des signes neurologiques sont des douleurs dorsales et
des douleurs dans les membres inférieurs, nécessitant parfois l'utilisation d'analgésiques
importants.

Notons, que 56,25% de nos patients avaient présenté des douleurs telles que des

rachialgies, des céphalées, des douleurs diffuses et mal systématisées.
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Tableau 14:comparaison de la fréquence des symptdmes précurseurs
de notre étude avec celles de la littérature.

Etude Notre étude Lipton et al[47] Dubey et al[38] Jeffrey et al[32]
Douleur (%) 56.25 37.5 Non applicable 43
Fiévre (%) 18.75 41 31 30

C. Laphase initiale :

1. Le délai de la phase initiale :

La myélite aigué est par définition évoquée lorsque les symptdmes se développent sur

une courte période soit inférieure a 4 semaines [2].

Dans notre étude, la durée moyenne entre le début des signes neurologiques pour
atteindre la phase de plateau était de 6 £ 4 jours. Le délai dapparition des symptomes était

compris entre 1 et 25 jours.

Dans I’étude de Ropper et Poskanzer ( Etat Unis 1973 ) [48],les symptémes neurologiques

atteignent leur acme entre 1 et 15jours .

2. Le tableau clinique :

Dans notre étude, les signes neurologiques qui sont apparus en premier consistaient en :

v Déficits moteurs chez 10 cas (62,5%), d’emblée bilatéral, d’intensité variable
allant d’une simple géne motrice a une paralysie compléte confinant le malade

au lit.

v Des troubles sensitifs chez 9 cas (56,25%), a type de paresthésies qui peuvent se
manifester de diverses maniéres allant du fourmillement a une sensation

d'engourdissements au niveau des membres.

v' Des troubles vésico-sphinctériens chez 5 cas (31,25%), tels que des fuites

urinaires (un cas), une dysurie (3 cas) ou une rétention urinaire (un cas).

Notons, que dans notre série, d’autres signes, plus rares ont été noté tels que : la baisse

de Pacuité visuelle (1 cas) et la diplopie (1 cas).
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Cependant, d’autres configurations sont possibles, comme dans I’é¢tude de Lipton et al
(Etat unis 1973). [47] , ou les signes neurologiques ne sont pas au premier plan lors de la
phase initiale (représentant moins de 30% des cas diagnostiqués). Mais aussi ’étude de
Berman et al ( Israél 1981 ).[37] ou le signe neurologique prépondérant serait de type vésico

sphinctérien (94% des cas).

Parmi les symptdmes sensoriels (positifs et négatifs) couramment observés dans les cas
de myélite aigué, certains patients décrivent une sensation de dysesthésie en forme de bande
circonférentielle. Cette sensation est due aux dermatomes situés juste au-dessus du niveau de
sensibilité, autour de leur tronc. Dans certains cas, cela peut étre associé a une sensation de

constriction variant d'un léger inconfort & une douleur spasmodique ou brdlante intense[49].

Le dysfonctionnement du systéme nerveux autonome est presque toujours préesent,
entrainant des perturbations dans les fonctions vésicales, sexuelles, gastro-intestinales,
cardiovasculaires et thermorégulatrices. Le priapisme, une manifestation aigué rare, peut

également survenir[50,51].

Tableau 15: comparaison entre les signes neurologiques
de la phase initiale et celles de la littérature.

Etude Notre étude Berman et al.[37] Liptonetal. [47]
Pays Maroc Israél Etats Unis
déficits moteurs 62.5% NP 22%
Troubles sensitifs 56.25% NP 15.5%
Troubles vésico-sphinctériens 31.25% 94% 12.5%

NP: Non précisé
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3. La phase d’état :

Dans notre étude, la durée entre I'acmé de troubles et le début de la phase de

récupération neurologique varie d’un patient a ’autre et s’étale entre 48h et 4 mois.

Dans la littérature la clinique de la phase d’état est similaire pour ce qui est des signes

neurologiques[49,52-55] .

Dans notre étude, la totalité des cas (100%) avaient des déficits moteurs, 6 cas étaient
paraplégiques (37,5%), 6 cas paraparétiques (37,5%) et 4 cas tétraparétiques (25%).Tandis
que 14 (87.5% ) cas avaient présenté un trouble sensitif . Un trouble vésico-sphinctériens était
noté chez 13 cas (81,25%) . En revanche, un niveau sensitif bien défini chez 12 cas sur 16
(75%), ce niveau était thoracique dans 100% des cas.

Cependant, dans 1’é¢tude de Roman et al (Panama 2021). [56], Tous les patients
présentaient des caracteristiques typiques de la myélite aigué avec une apparition aigué de
paralysie, des déficits sensoriels et sphinctériens dus a des lésions de la moelle épiniére
démontrées par l'imagerie. Pour ce qui est des lésions motrices. Elles comprenaient deux
grands groupes, la tétraplégie (58 %) et la paraplégie (42 %). 1l y avait 27/40 patients (58 %)
atteints de tétraparésie /tétraplégie résultant de lesions de la moelle cervicale ou de la moelle
thoracique supérieure, contre 15/40 (42 %) présentant une paraparesie/paraplégie aigué due a

des lésions de la moelle thoracique.

Dans la littérature , on retrouve également une prépondérance des signes moteurs
[31,32,57]. Dans I’étude de Benmoh et al (Rabat 2018). [57], I’atteinte sensitivomotrice était
présente chez 85 % des cas, associée a des troubles vésico-sphinctériens dans 54 %. Ce qui est

nettement inférieur a la proportion retrouvée dans notre étude.

D’apres les résultats, de notre étude on note une atteinte neurologique symétrique chez
10 patients sur 16 (62,5%), en contrepartie, les 6 patients restants (37,5%) avaient présenté
une atteinte neurologique asymétrique. Ces chiffres sont tout a fait cohérents avec la
littérature [58].
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Tableau 16: Signes cliniques de la phase d’état en comparaison avec la littérature.

Etude Notre Benmoh et  Berman et al.[37] Jeffery et Roman et
étude al.[57] al.[32] al.[56]
Pays Maroc Maroc Israel Etats Unis Panama
Déficits moteurs 100% 85% 97% 60% 100%
Troubles 87.5% 85% 100% NP 100%
sensitifs
Troubles vésico-  81.25% 54% NP NP 100%

sphinctériens

NP : Non précisé
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111. DONNEES PARACLINIQUES::

A. Données d’imageries :

1. Imagerie médullaire :

Lorsqu'une myélopathie aigué est suspectée, la premiére étape du processus de
diagnostic consiste a rechercher une étiologie compressive ou structurelle. 1l est crucial
d'effectuer rapidement une IRM avec contraste au gadolinium. Cependant, dans les situations
ou une IRM immédiate n'est pas possible, la tomodensitométrie (TDM) peut servir
d'alternative raisonnable. Néanmoins, la principale limitation de cette méthode d'imagerie est
sa capacité limitée a visualiser en détail la moelle épiniére[30]. Il est important de noter que la
décision de la région de la moelle épiniere a imager en se basant sur les caractéristiques
cliniques pourrait éventuellement manquer de détecter une Iésion compressive juste en dehors

du champ d'imagerie, qui pourrait nécessiter une décompression chirurgicale [59].

Cette situation est particulierement préoccupante lorsque la Iésion suspectée se situe
prés de la jonction cervico-thoracique ou thoraco-lombaire, car les Iésions médullaires
peuvent engendrer des déficits cliniques localisés dans un segment inférieur de la moelle
épiniere[59]. C'est pourquoi il est recommandé de prioriser l'imagerie de la région ou se
manifestent les signes cliniques et les symptémes, tout en couvrant également la partie
supérieure de la moelle épiniére, éventuellement a l'aide d'une vue sagittale. L'objectif est
d'éviter de manquer une étiologie compressive de la myélopathie, qui nécessiterait une

décompression chirurgicale en urgence [60].

Dans notre étude 'IRM médullaire initiale a été effectué pour tous les patients, les
résultats de cette imagerie étaient anormaux dans 100% des cas. Les lésions se manifestaient
sous forme d’un hypersignal en séquence T2 s’étendant sur plus de deux vertébres dans 100%
des cas. Une prise de contraste a été noté chez 10 patients (83,33%), celle-ci était surtout

périphérique et Un élargissement médullaire était constaté chez 12 cas (75%).

Dans I’é¢tude de Benmoh et al (Rabat 2018). [57], 'IRM médullaire a montré un
hypersignal en séquence T2 s’étendant sur plus de deux vertebres dans 77 % des cas et une

prise de contraste dans 29 % ce qui est proche des résultats de notre étude.

Dans I'étude menée par Bouksari et al(Oujda 2017).[39] , I''RM médullaire a révéle la
présence d'un hyper-signal T2 s'étendant sur au moins trois vertebres dans le plan

longitudinal.
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La présence d'anomalie radiologique n’est pas la régle, comme le montre I’étude de
Jeffery et al. [32]. Cette analyse rétrospective de 33 cas de myelite aigué a été réalisée. Les
cas éetant classés comme étant liés a la sclérose en plaques, para infectieuse, ou idiopathiques.

Seuls 28% des cas ont présenté des anomalies a 'IRM médullaire[32].

En outre, les Iésions de la moelle épiniére associées a la SEP ont tendance a étre
asymeétriques, situées a la périphérie de I'axe de la moelle épiniére et s'étendent généralement

sur moins de deux segments de la moelle épiniére [61].

Les patients atteints de NMO sont plus susceptibles d'avoir des Iésions qui s'étendent
sur trois segments ou plus de la moelle épiniere et qui ont tendance a étre situées au
centre[61]. Environ 25 % des lésions sont associées a un gonflement de la moelle et peuvent

présenter un rehaussement parcellaire au gadolinium[62,63] .

Tableau 17: fréquence des anomalies a I'lRM medullaire dans notre étude
en comparaison avec celles de la littérature .

Etude Notre étude Benmoh et al.[57] Boukasri et al.[39] Jeffery et
al.[32]
Pays Maroc Maroc Maroc Etats Unis
Anomalies a I'IRM 100% NP NP 28%
médullaire
Hypersignal T2, 100% 77% 83.33% NP
étendu

longitudinalement

Prise de contraste 83% 29% NP NP

NP: Non précisé
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2. Imagerie cérébrale :

Apres examen de l'imagerie de la colonne vertébrale, une IRM cérébrale pour
déterminer si d'autres lésions démyélinisantes sont présentes dans le systeme nerveux central
(SNC). Les patients atteints de myélite aigué et porteurs de SEP ou de NMO sont beaucoup
plus susceptibles de présenter des lésions a I''RM cérébrale. Si ces pathologies sont suspectées
, une IRM cérébrale doit étre demandée systématiquement [40].

Dans notre étude, 'IRM encéphalique initiale a été réalisé chez 13 cas (81,25%), elle
était anormale seulement chez 3 cas (23,07%) : Cas N° 6 présente des lésions en hyper-
signal T2 du nerf optique gauche qui se rehausse apres injection de gadolinium. Chez le cas
N° 11, on note la présence d’un hypersignal flair de la partie post de protubérance, et pour le
cas N° 15, on remarque un hyper- signal T2 au niveau bulbaire.

L’IRM encéphalique de contrdle n'a été effectuée pour aucun cas.
B.Liquide céphalo-rachidien :

Une fois que I'imagerie cérebrale a écarté toute etiologie compressive, I'étape suivante
du processus diagnostique implique géenéralement une ponction lombaire (PL) afin d'évaluer
la présence de signes inflammatoires dans le liquide céphalorachidien (LCR). Si le LCR ne
montre pas de signes d'inflammation, les myélopathies d'origine vasculaire,
toxique/métabolique, neuro-dégenerative ou néoplasique deviennent plus susceptibles et le
bilan diagnostique devrait se concentrer sur ces étiologies[40] .

Si le LCR présente des signes d'inflammation (pléiocytose, concentration élevée de
proteines, bandes oligoclonales ou index IgG éleve), le bilan ultérieur doit se concentrer sur
les causes démyelinisantes, infectieuses ou autres causes inflammatoires, de myélite
aigué[40].

L'analyse du liquide céphalorachidien (LCR) revét une importance cruciale dans
I'évaluation des myélites aigués. Chez tous les patients présentant une myélite aigué, il est
nécessaire d'effectuer une numération cellulaire du LCR, danalyser le différentiel, les
protéines, le glucose, les bandes oligoclonales (BOC) ainsi que l'indice IgG. En ce qui
concerne la détection des BOC, la méthode d'électrophorése isoélectrique s'avere plus
performante, offrant une sensibilité et une spécificité bien plus élevées [64]. Les BOC ont une
valeur prédictive pour la transformation en sclérose en plaques (SEP), étant présentes chez 85
a 90 % des patients atteints de SEP, chez 20 a 30 % des patients atteints de neuromyélite
optique (NMO) ou de syndrome d'antigéne aquaporine-4 (SAID), et rarement dans d'autres
causes de myélite aigué[65].
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L’analyse du LCR dans notre série présentant des valeurs anormales chez 6 patients
(37,5%). Par contre des résultats un peu plus élevés dans la littérature : 42% pour I’étude de
Benmoh et al (Rabat 2018).[57], 50% pour Lipton et al (Etat Unis1973 ). [47]et 41% pour
Harzheim et al(Allemagne 2003 ).[66].

Dans notre série, concernant I’'immunoélectrophorése, on note la présence d’un profil
oligoclonal chez 2 patients sur 14 (14,28%), sachant que cet examen n’a pas été effectué pour

2 patients.

Tableau 18:Anomalies du LCR en comparaison avec la littérature.

Etude Notre étude  Benmoh et al.[57] Lipton etal. [47] Harzheim et al. [66]
Pays Maroc Maroc Etats Unis Allemagne
Pléiocytose 37.5% 42% 50% 41%

Hyper- 18.25% 38% 33% 36%

proteinorachie

C. Bilan biologique :

Dans la littérature, un bilan biologique complémentaire. En effet , Le taux sérique de
vitamine B12, les tests de la fonction thyroidienne, les sérologies de la syphilis et du VIH
devraient toujours étre demandés pour évaluer les causes potentiellement traitables de
myélite[41]. Dans notre étude, le dosage de vitamine bl2, et des Sérologies
(VIH/ICMV/TPHA-VDRL/HSV/HVB-HVC), ont été faits pour tous les patients, les résultats

interprétés sont normaux pour 100% des cas.

De plus, il est recommandé de vérifier les taux de vitamine E, de cuivre sérique et de
céruloplasmine chez les individus présentant un risque de carence [41]. Cependant, ces tests

n'ont pas été effectués dans notre étude.

En présence de soupgons de syndrome auto-inflammatoire ou auto-immun (SAID), il
est conseillé de vérifier les marqueurs inflammatoires tels que la vitesse de sédimentation, la
protéine C-réactive, les anticorps antinucléaires, les anticorps dirigés contre l'antigene
nucléaire extractible, le facteur rhumatoide, les anticorps antiphospholipides et les anticorps
cytoplasmiques anti-neutrophiles (ANCA)[41] .
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De plus, selon la littérature, il est recommandé de Vérifier les auto-anticorps spécifiques
a l'aquaporine-4 (AQP4-1gG) dans le sérum de tous les patients souffrant de myélite aigué, en
raison de leur spécificité élevée pour les troubles du spectre de la neuromyélite optique
(NMO) ou NMO (NMOSD). Bien que la positivité aux AQP4-1gG soit rare chez les patients
atteints de myélite aigué idiopathique (MAI), sa présence aurait des implications
significatives pour le choix du traitement[67—69] .

Pour maximiser la précision des résultats, il est recommandé de privilégier un test
cellulaire (CBA) par rapport aux tests immuno-enzymatiques (ELISA) qui ont une sensibilité
plus faible afin de réduire les risques de faux négatifs [24,70]. Cependant, des résultats
faussement positifs aux anticorps MOG-1gG peuvent survenir a faible titre en association avec
d'autres affections neurologiques. En conséquence, les cliniciens devraient limiter les tests
d'anticorps aux cas présentant des caracteristiques cliniques et des résultats d'imagerie

évocateurs du diagnostic de demyélinisation associée a MOG (MOGAD)[71,72].

Dans notre étude, pour le bilan biologique standard, plusieurs analyses ont été

effectuées :
% un syndrome inflammatoire biologique était remarqué chez 5 patients (31,25%).

+¢ Un bilan hépatique et un bilan rénal ont été effectué pour I’ensemble des patients, les
résultats étaient normaux pour tous les cas a I’exception de cas N°16 dont le résultat

montre une insuffisance rénale chronique modérée.
Pour le bilan immunologique, plusieurs tests ont été effectués :

- La recherche des anticorps antinucléaires (ANN) a été réalisée pour la totalité des
cas, montrant un résultat positif pour deux cas (12,5%), et un aspect moucheté pour

deux autres cas , un parmi eux (cas N°3) est devenu négatif apres le controle.

- Pour les anti-AQP4 ou les anti-NMO (par méthode d’ELISA), réalises pour 14
patients, mais ils n'étaient positifs que pour 4 d'entre eux (28,57%). Cependant, il
convient de noter que l'analyse dans notre pays est réalisée par la méthode ELISA
contrairement a d'autres pays, ce qui risque de retentir sur la fiabilité de nos résultats

(risque de faux négatif).

- Pour les anti-MOG (par méthode d’ELISA), effectués pour 14 cas, dont seulement

chez deux cas, le résultat était positif (14,28%).
- Les anti-DNA natifs, faits pour 10 cas, un seul cas qui était positif (10%).

61



- Les Anti-SSA /SSB ont été réalisés pour 4 cas, le résultat était positif pour un seul
cas.

La biopsie des glandes salivaires accessoires (BGSA) a été effectuée pour 12 cas
(75%). Chez le cas N°13, le résultat était en faveur d’une sialite chronique grade 4 de

Chisholm et Masson compatible avec un syndrome de Gougerot-Sjégren.
D. Autres investigations :

Une évaluation neuro-ophtalmologique est justifiée pour détecter d'éventuelles
manifestations oculaires pouvant fournir des indices diagnostiques importants, surtout lorsque
les résultats des examens radiologiques et biologiques sont non concluants. Par exemple,
différents sous-types d'uveéite peuvent étre associés a des causes étiologiques spécifiques[73].
Les maladies démyeélinisantes qui affectent le tronc cerébral et/ou le cervelet ont tendance a

provoquer des altérations oculaires motrices [74].

Dans notre étude, un examen ophtalmologique avec examen du fond d'ceil a été réalisé

pour tous les patients, et des anomalies ont été détectées chez seulement 3 cas.

Les potentiels évoqués somato-sensoriels peuvent apporter des informations sur une
atteinte médullaire méme en présence d'une IRM medullaire normale. De plus, les potentiels
évoques visuels (PEV) conventionnels et multifocaux peuvent mettre en évidence une
démyélinisation sub-clinique le long des voies visuelles qui ne sont pas clairement identifiees

par I'imagerie[75].

Dans notre étude, un examen ophtalmologique avec examen du fond d'ceil a été réalisé

pour tous les patients, et des anomalies ont été détectées chez seulement 3 cas.

En plus des tests mentionnés ci-dessus, une échographie cervicale ainsi qu'un bilan
thyroidien ont été réalisés chez I'une de nos patientes suite a la détection d'une tumeéfaction
cervicale ascendante au moment de I'examen clinique. Les résultats du bilan thyroidien
indiquaient une hypothyroidie (TSH us = 0,338 mUI/L), et I'échographie révélait un goitre
volumineux hétéro-nodulaire prédominant a gauche classé TIRADS 3. De plus, la patiente
présentait une douleur au niveau des deux mollets, ce qui a conduit a la réalisation d'une écho

doppler veineux montrant une thrombophlébite des membres inférieurs.
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Doit étre obtenu sur tous les patients :

1. Image par résonance magnétique (IRM) de la colonne vertébrale

2. IRM cérébrale

3. Liquide céphalo-rachidien (LCR] : cellules, différentiel, protéines, glucose, Laboratoire de
recherche sur les maladies vénériennes (VDRL), indice d'immunoglobuline (Ig)G, bandes
oligoclonales, analyse cytologique

4. Sérum: B12, acide méthylmalonique, anticorps anti-VIH, sérologies syphilis, hormone
stimulant la thyroide (TSH), T4 libre, 25-hydroxyvitamine D

Doit étre obtenu sur tous les patients atteints de LETM :

1. Sérum NMO-IgG

2. Vitesse de sedimentation serique des érythrocytes, protéine C-réactive, anticorps
antinucléaires, anticorps dirigés contre I'antigéne nucléaire extractible, facteur
rhumatoide, anticorps antiphospholipides et anticorps cytoplasmigues anti-neutrophiles
(ANCA)

3. Potentiels évoqueés visuellement

Il faudra peut-étre obtenir :

1. Evaluation neuro-ophtalmologique

. Panel paranéoplasique

. Sérologies infectisuses et études du LCR [cultures et amplification en chaine par
polymérase virale)

L s

. Cuivre sérique et céruloplasmine

. Niveau de vitamine E sérique

. Tomodensitométrie de la poitrine

. Etudes de conduction nerveuse et électromyographie
. Biopsie mineure des glandes salivaires

0o =1 ovoLnoHe

Figure 15: Investigations a réaliser en cas de suspicion de myélite aigué[40]
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IV. MYELITE AIGUE ET L’APPROCHE ETIOLOGIQUE :

Les myélites inflammatoires non infectieuses constituent un groupe étiologique courant
et traitable de la myélite aigué. Mais leurs caractéristiques hétérogenes nécessitent une
approche systématique pour parvenir a une classification précise de la maladie[76,77].

Les diagnostics a prendre en compte sont les suivants :la sclérose en plaques (SEP), le
spectre de la neuromyélite optique (NMQOS) avec des anticorps 1gG contre l'aquaporine 4
(AQP4). Mais aussi un large éventail d'autres myélopathies a médiation immunitaire, y
compris celles associées a des maladies systémiques, etc. Dans certains cas, une évaluation
approfondie ne révéle pas de maladie spécifiqgue ou de marqueurs indiquant la probabilité
d'une rechute clinique, et un diagnostic d'exclusion (celui de la myélite transverse

idiopathique) est posé[77].

Il est utile de se demander si le syndrome de myeélopathie est "partiel”, ou complet.
Cela s'explique par le fait que pour certains syndromes relativement courants tels que la SEP
ou la NMOSD, tendent a étre partiels et complets, respectivement, bien qu'il y ait un déficit

associé important[78].

Il est particulierement important de s'enquerir des épisodes de hoquet intraitable et
inexpliqué, de nausées ou de douleurs musculaires. De tels événements suggerent fortement

un syndrome de l'area postrema I'une des principales présentations de la NMOSD[24,79] .

L'un des objectifs de la determination de I'étiologie d'une myélite a médiation
immunitaire est d'estimer la gravité de la maladie, la probabilité d'une rechute clinique et, par
conséquent, la nécessité d'une immunothérapie a long terme. Par exemple, I'établissement
d'un diagnostic de SEP dénote un risque élevé de rechute future et une indication pour
l'utilisation a long terme d'un traitement modificateur de la maladie de la SEP. La NMOSD
avec AQP4-1gG présente un risque tres élevé de rechute et nécessite une immunothérapie a

durée indéterminée[80,81].

En général, les étiologies de la myélite sont souvent dominées par des causes
inflammatoires[39,82,83]. Cependant, dans notre série, nous observons une prédominance de

la myélite aigué idiopathique, qui représente 43,75 % des cas.
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A. Myélite aigué et maladies inflammatoires du systeme nerveux

central :

1. Maladie de Devic ou ( NMOSD ) :

Dans notre étude, nous avons identifié 4 cas de maladie de Devic (NMOSD).

Son incidence est nettement inclinée en faveur des femmes, avec un rapport de 8 a 9

femmes pour chaque homme affecté[4].

Le diagnostic de la maladie de devic (NMOSD) est établi en se basant sur les Critéres
diagnostiques du spectre neuromyélite optique (NMO) — d'aprés Wingerchuk et al., 2015 [24]
, Cités dans la partie résultat (les profil étiologiques) .

En 2007, le concept de "troubles du spectre de la NMO™ (NMOSD) a été introduit pour
englober les individus porteurs danticorps 1gG-AQP4, qui présentent des manifestations
restreintes ou précoces de la neuromyeélite optique (NMO), et qui portent un risque substantiel

de poussées ultérieures[84].

Il peut y avoir une confusion diagnostique avec les maladies auto-immunes
systémiques, car les patients atteints de NMO/NMOSD ont souvent des antécédents de
maladies auto-immunes et des auto-anticorps multiples non spécifiques d'un organe. Les
maladies auto-immunes qui coexistent avec la NMO comprennent le syndrome de Gougerot
Sjogren (SSj), le lupus érythémateux disséminé (LED), les maladies thyroidiennes auto-
immunes, le diabéte de type 1, la colite ulcéreuse, le purpura thrombocytopénique
idiopathique, la myasthénie grave, la polyarthrite rhumatoide, la polymyosite, la maladie

ceeliaque et le phénoméne de Raynaud [78,85].

L'IRM de la moelle épiniere montre un élargissement de la moelle avec la présence des
Iésions en hypo-signal T1 et en hyper- signal séquence T2. Ces Iésions s'étendent sur plus de
3 segments médullaires, et dans certains cas, elles peuvent méme couvrir toute la longueur de

la moelle épiniére[86].

L'IRM cérébrale sur des coupes coronales des séquences STIR peut fréqguemment

montrer un hyper- signal affectant le nerf optique, généralement de maniére bilatérale[87].

La détection de complexes oligoclonaux dans le liquide céphalorachidien doit entrainer
une considération du diagnostic. Ces complexes sont observés chez moins de 20% des cas de

neuromyélite optique (NMO), tandis qu'ils sont présents dans plus de 80% des cas de sclérose
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en plaques (SEP)[4]. L'absence de complexes oligoclonaux renforce I'hypothése d'un
diagnostic de NMO, tandis que leur présence est un drapeau rouge[24] .

La distinction entre la maladie du spectre de la neuromyélite optique (NMOSD) et la
sclérose en plaques (SEP) est devenue de plus en plus importante, car il a été observé que
certains traitements immunomodulateurs utilisés pour la SEP, tels que les interférons béta, le
natalizumab, le fingolimod et I'alemtuzumab, pourraient aggraver l'activité de la NMOSD
[77,88].

Le traitement des épisodes aigus impliqgue une approche précoce avec des
corticostéroides, typiquement une administration intraveineuse de méthylprednisolone a une
dose de 1g/j pendant au moins 3 a 5 jours, suivi d'une transition vers la prednisone par voie
orale avec une réduction graduelle sur une période de 2 a 6mois[89]. Si une réponse adéquate
n'est pas observée apres le traitement initial par corticoides intraveineux, la mise en ceuvre
d'échanges plasmatiques est recommandée. Habituellement, 5 & 7 séances d'échanges sont
effectuées sur une période de 2 semaines[90-92]. Ces échanges plasmatiques ont démontré

leur efficacité .

Des découvertes récentes dans le domaine de I'immunobiologie de la neuromyélite
optique (NMOSD) ont abouti a l'approbation de traitements tels que l'eculizumab, le
satralizumab et l'inebilizumab [93-97] . En outre , Selon une étude menée par Gao et al. en
2021, le satralizumab ( anticorps anti-interleukine-6) semble offrir un profil de sécurité et
d'efficacité satisfaisant lorsqu'il est utilisé en monothérapie ou en combinaison avec un
immunosuppresseur chez les patients atteints de NMOSD, suggérant ainsi qu'il pourrait

représenter une option thérapeutique précieuse pour ces patients[98].

En revanche, le traitement de fond la NMOSD différe de celui de la SEP. Les
médicaments couramment utilisés pour la NMOSD comprennent le rituximab, le
mycophénolate mofétil et l'azathioprine. Les patients atteints de NMOSD, qu'ils soient
positifs ou négatifs pour les anticorps AQP4-1gG, sont actuellement traités de maniére
similaire. Si des crises surviennent malgré une dose adéquate et une bonne observance de l'un
de ces médicaments, le passage a un autre médicament ou l'utilisation de thérapies combinées,
telles que mycophénolate mofétil plus rituximab ou une combinaison a faible dose de

médicaments, peuvent étre envisagés [77,88].
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Le mode d'évolution de la maladie de Devic commence toujours par une poussee
initiale, suivie par la suite d'une récurrence chez 85% des patients, marquée par de nouvelles
poussées . Pour 15% d'entre eux la progression de la maladie restera monophasique.

L'évolution vers une forme secondairement progressive est extrémement rare[86].

Nous avons observé un cas de récurrence au sein de notre série (cas N°6 ) aprés 2ans de

rémission .

Le pronostic fonctionnel de cette affection est sévere, et il peut méme mettre en jeu le
pronostic vital du patient dans certains cas . Un grand nombre de patients souffrent d'une

invalidité permanente et significative dés le premier épisode[86].

2. Maladie du spectre des anticorps anti-MOG (MOGAD) :

La maladie a anticorps anti-MOG est une affection auto-immune qui affecte le systeme
nerveux central, caractérisée par la présence d'anticorps sérologique ciblant la glycoprotéine
des oligodendrocytes de la myéline. Sur le plan clinique, elle présente des similitudes avec les
troubles du spectre de la NMO en raison de sa tendance a provoquer des rechutes de névrite

optique et de myelite[4].

Dans notre étude, nous avons identifié 4 cas de maladie du spectre des anticorps anti-
MOG (MOGAD)

Cette maladie se manifeste a un stade plus précoce de la vie, généralement a un age
moyen de 30 ans [99]. Contrairement a la NMO, elle ne montre pas de prédominance nette

chez les femmes (avec un sex-ratio variant de 0,4 a 2,8 femmes pour un homme)[100].

Les avancées dans les tests de détection d'anticorps dirigés contre la glycoprotéine de
l'oligodendrocyte de la myéline (MOG) ont permis d'identifier un phénotype distinct chez les
adultes et les enfants atteints de démyélinisation du systéme nerveux central, appelé "maladie
associée aux anticorps anti-MOG" (MOGAD). Bien que certains chevauchements
phénotypiques existent entre la MOGAD et la sclérose en plaques (SEP) ou la neuromyélite
optique (NMOSD) associée aux anticorps anti-AQP4, les données biologigues, cliniques et

d'imagerie permettent de les différencier[101-103].

Le diagnostic de la maladie du spectre des anticorps anti-MOG (MOGAD) est établi en
se basant sur Les critéres de diagnostic de MOGAD proposé par Jarius et ses collegues en

2018 [25]. cités dans la partie résultat ( les profil étiologiques) .
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Les manifestations les plus fréquentes de myélite se traduisent par des myélites
transverses complétes, caractérisées par une paraparésie, des symptémes sensitifs bilatéraux et
des troubles sphinctériens. Cependant, des formes de myélite présentant des atteintes

localisées sont également possible[104].

A I'IRM, médullaire, les my¢lites sont étendues longitudinalement (>3 segments
vertébraux), avec des lésion en hyper- signales T2 et iso ou hypo-signales T1, avec un
rehaussement au gadolinium en phase aigué€ jusqu’a 70% des cas particuliecrement marquée au
niveau de la substance grise centrale, un cedéme médullaire en regard. L’anomalie de signal
T2 peut étre limitée a la substance grise, formant un signe "H" caractéristique sur les
séquences axiales[104,105].

Le traitement de la MOGAD implique souvent la réduction progressive et prolongée de
la dose de prednisone orale sur 4 a 6 mois, accompagnée d'une évaluation sérologique et de
I'administration de médicaments préventifs tels que l'azathioprine ou le rituximab en cas de

persistance des anticorps ou de rechute clinique [100].

Le mode d’évolution été décrit comme monophasique particulieérement chez ceux dont
la séropositivité disparaissait avec le temps[106]. Cependant dans la cohorte de Jarius et al, si
les patients étaient suivis pendant plus de 8 ans, 93 % patients connaissaient une évolution en

poussees[100].

Le pronostic en termes de fonctionnement est meilleur comparativement aux individus
atteints de la maladie de Devic, avec des taux de récuperation supérieurs, méme si certains

patients peuvent conserver une forme d'invalidité permanente[106].
B.Myélite aigué et maladies de systeme :

1. Méningomyélite aigué de Behcet (MB):

Dans notre étude, nous avons identifié un cas de myélite associée a la maladie de
Behcet (neuro-MB).

L'implication neurologique dans la MB (neuro-BD) peut suivre ou précéder I'apparition
de manifestations systémiques. La neuro-BD survient généralement entre la troisiéme et la
quatriéme décennie de la vie, est plus fréquente chez les hommes et est généralement associée

a une atteinte oculaire[107-109].
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La fréquence des neuro-BD varie considérablement, de 1,3 % a 59,0 %, avec une
moyenne globale de 9,4 %[109].

Le diagnostic de la maladie de Behcet et de la neuro -Behcet est établi sur la base des
critéres de classification d’«International study group for Behget disease» de la maladie de
behcet[28], et les recommandations consensuelles internationales pour le diagnostic de neuro-
Behcet (NB)[27].

Les neuro-BD peuvent étre classées comme parenchymateuses ou non
parenchymateuses (vasculaires). La neuro-BD parenchymateuse se manifeste généralement
par un syndrome méningo-encéphalitique accompagné de maux de téte et de déficits
neurologiques focaux. Les manifestations de la MB vasculaire proviennent d’une thrombose
veineuse cérébrale (souvent suivie d’une augmentation de I’hypertension intracranienne) et/ou

rarement d’infarctus artériels[110].

L'atteinte medullaire varie entre 2,5 % et 30,0 %, avec une prédilection pour les
segments de la moelle cervicale et thoracique (en particulier la moelle postérolatérale), et est
de mauvais pronostic [111-114] .La Myélite aigue isolée dans le neuro-BD est nettement
inhabituelle [107-110].

les lésions s'étendent longitudinalement et peuvent étre multiples, affectant plusieurs

segments non adjacents ou englobant la totalité de la moelle épiniére[115-119].

L'IRM cérebrale peut révéler des Iésions hypo/iso-intenses T1 et hyper-intenses T2 qui
peuvent ou non présenter un rehaussement aigu au gadolinium. De maniere caractéristique, on
observe une lésion ponto-mésencephalique supérieure avec extension thalamique,

hypothalamique et ganglions basaux d'un c6té [120,121].

Le Liquide Céphalorachidien révele généralement une glycémie normale, une
augmentation des protéines et une pléocytose neutrophile ; I'indice 1gG peut étre élevé et les

BOC sont rares[121]. Parfois révélant une méningite aseptique[122] .

Le traitement de la neuro-MB repose généralement sur l'administration de
corticostéroides a forte dose[107,109-111,118,123-126], ce qui peut entrainer une
amélioration significative.. Il n'existe pas d'essais contrélés randomisés pour le traitement de
la neuro-MB, mais des médicaments tels que linfliximab, le cyclophosphamide
l'azathioprine, le mycophénolate mofétil et le méthotrexate sont souvent utilisés comme

traitements immunosuppresseurs initiaux[107-110,119,125,126]. D'autres médicaments, tels
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que la colchicine, la thalidomide et la pentoxifylline, peuvent étre utilisés pour les lésions
cutanées et muqueuses, tandis que la cyclosporine A peut étre utilisée pour les manifestations
ophtalmiques, bien que sa neurotoxicité puisse aggraver les symptémes neurologiques [107—
109,127-129].

2. Myélite aigué et Lupus érythémateux disséminé (LED):

Le Lupus érythémateux disséminé (LED): est une maladie systémique auto-
immune[130] .

Le lupus touche davantage les femmes et est plus fréquent chez la race noire [131].

Bien que les manifestations neuropsychiatriques soient fréquentes dans le LED, la
myélite transverse (MT) ne concerne que 1 a 2 % des patients [132] . Cependant, la MT
représente une complication particulierement sévere du LED, étant souvent associée a un
pronostic défavorable[133] . Les cas de myelite aigué liee au LED tendent a se produire au
cours des 5 premiéres annees suivant le diagnostic, et elle peut étre la premiere manifestation
clinique chez pres de la moitié des patients, avec des rechutes observéees chez 21 a 55 % des
cas[134-136] .

Le diagnostic du LED nécessite au moins 4 des 11 caractéristiques, telles que décrites
par les Critéres de classification du lupus érythémateux systémique proposés par I'American
College of Rheumatology 1982, modifiés en 1997*[26] .

Dans notre étude, nous avons identifié un cas de myélite associée au LED. Les
symptdmes prodromiques tels que maux de téte, fievre et nausées sont souvent observés avant
I'apparition de la myélite thoracique, souvent accompagnée d'un dysfonctionnement vésical
significatif[137] . Dans le contexte de myélite aigué liée au LED, deux schémas cliniques ont
été identifiés : la myélite a substance grise et celle a substance blanche. La premiere présente
des caractéristiques de dégénérescence des motoneurones inférieurs, une rétention urinaire et
une évolution rapide mais monophasique. La seconde montre des caractéristiques des

motoneurones supérieurs et évolue plus lentement mais de maniere récurrente[138].

En termes d'imagerie par résonance magnétique (IRM) médullaire , les Iésions les plus
typiques des myélites liées au LED sont des lésions hyper-intenses étendues en T2 avec un
gonflement de la moelle, cependant, il convient de noter que prés d'un tiers des patients
présentant une myélite aigué liée au LED ne présentent aucune anomalie détectable a I''RM

lors de leur présentation [139-142].
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En IRM cérébrale, les lésions sous-corticales prédominent dans le SAPL et le LED,

tandis que les lésions peéri-ventriculaires et calleuses sont plus fréquentes dans la SEP[143].

Dans le liquide céphalorachidien (LCR), une pléiocytose avec une augmentation
significative des protéines et d'lgG intrathécales est fréiquemment observée, surtout dans les
cas de Iésions étendues de la moelle épiniére [144]. Par ailleurs, il est noté que des bandes
oligoclonales (BOC), bien que peu communes, ont été observées chez les patients atteints de
myélite aigué liée au LED et séropositifs aux anticorps antiphospholipides (APL) [136].

Sur le plan biologiques , la myélite lupique est souvent associées a des marqueurs
specifiques tels que des titres élevés d'anticorps antinucléaires (ANA), d'anticorps anti-ADN
double brin et une hypo-complémentémie [145].

Dans un essai controlé randomisé, le cyclophosphamide IV s'est révélé plus efficace
que la méthylprednisolone 1V pour le traitement des manifestations neuropsychiatriques liées
au LED [146]. L'association de methylprednisolone IV a forte dose et de cyclophosphamide
IV peut également étre efficace si elle est initiee rapidement, entrainant une amélioration en
quelques jours a trois semaines[147,148] . Cependant, les rechutes sont fréquentes (50 a 60
%) pendant la diminution des corticostéroides, soulignant ainsi l'importance d'une
immunosuppression d'entretien. Dans les cas graves, la plasmaphérése a été utilisée[149,150]
. 1l existe également des preuves anecdotiques suggérant l'efficacité des immunoglobulines
intraveineuses et du rituximab[151,152] . L'utilisation a long terme de I'aspirine présente des
indications anecdotiques. Les facteurs associés a des déficits neurologiques severes incluent
des lésions étendues a I''RM de la moelle, des caractéristiques de la dégénérescence des
motoneurones inférieur et un dysfonctionnement sphinctérien au début, la présence d'APL et

un début tardif (> 2 semaines) du traitement [153].

3. Maladie de Devic et Syndrome de Gougerot Sjogren (SSJ) :

Le syndrome de Gougerot Sjogren (SSj) représente une maladie auto-immune
systémique chronique[154]. Cette affection se caractérise par des infiltrations lymphocytaires
au niveau des glandes sécrétrices (glandes salivaires et lacrymales), ce qui entraine un
ensemble de symptdmes liés a la sécheresse, tant au niveau de la bouche que des yeux[155].
Typiguement, ce syndrome affecte plus fréguemment les femmes dans la tranche d'age
moyenne a un age avancé [156]. Il peut se présenter en tant que maladie autonome (SS

primaire) ou coexister avec une autre maladie auto-immune (SS secondaire)[155].
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Le diagnostic du syndrome de Gougerot-Sjogren repose sur des Criteres de
classification ACR-EULAR du SS;j. 2016 [29]

Un vaste éventail de symptémes touchant le systeme nerveux central (SNC) peut se

manifester, notamment la névrite optique et la myélite [157-159].

Les tableaux neurologiques peuvent étre variés, et elles peuvent constituer la
présentation initiale chez un pourcentage significatif de patients atteints de SSJ [158].
L'atteinte de la moelle épiniere, soit sous forme de myélite aigué soit de myélopathie
progressive, peut toucher environ 20 a 35 % des patients atteints de SSJ. Les lésions de la
moelle épiniére ont souvent une préférence pour la région cervicale et peuvent s'étendre de

maniére longitudinale[160].

Le LCR peut révéler une pléiocytose, une légére augmentation des protéines et un
indice 1gG légerement élevée , et les BOC ont été rapportées chez environ 30 % des
patients[160] . La séropositivité aux anticorps SS-A ou SS-B n'est pas obligatoire pour le
diagnostic de SSJ, bien que seulement 21 % des patients atteints de SSJ primaire et de

manifestations neurologiques présentent cette seropositivité [158].

Dans votre étude, nous avons identifie un cas de maladie de Devic (NMO) associé au

syndrome de Gougerot-Sjogren (SSJ).

Choukrani et ses collegues (2010 a rabat ) ont décrit les cas de deux patients chez
lesquels le syndrome de Gougerot-Sjogren a été diagnostiqué au moment d’une poussée de la

neuromyélite optique [161].

En 2009, Kim et al. ont publié une série de cas comprenant 8 patients présentant des

épisodes récurrents de myélite dans le contexte d'un syndrome de Sjégren [160].

Le traitement des manifestations neurologiques du SSJ peut inclure l'utilisation de
corticostéroides, mais l'atteinte de la moelle épiniere peut étre réfractaire a cette approche. Le
cyclophosphamide intraveineux (IV) est souvent efficace pour ces manifestations
neurologiques[156,158], et dautres traitements tels que la plasmaphérese et la
gammaglobuline IV peuvent également étre envisagés. Le rituximab est un autre traitement
potentiellement efficace pour les patients présentant une coexistence de SSJ et de NMO ou de
SEP[162,163] . Un suivi régulier est essentiel pour surveiller et gérer les récurrences des
manifestations neurologiques, afin de prévenir un handicap accru et de confirmer un

diagnostic définitif de NMO ou de SEP si nécessaire.
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C. Myzélite aigué idiopathique (MAI):

Le groupe de travail du Consortium sur la myélite transverse a énoncé des criteres
stricts pour diagnostiquer la myélite aigué idiopathique. Afin de poser ce diagnostic, il est
imperatif que tous les criteres d'inclusion soient présents et qu'aucun critere d'exclusion ne
soit observé. En utilisant ces criteres, un groupe de patients présentant des caractéristiques
cliniques et radiologiques relativement homogenes a été défini[164] . La proportion signalée
de patients atteints de myélite aigué avec une origine idiopathique varie de maniére
considérable, allant de 16 % [164] & environ 60 %[165,166].

Quant a I'dge moyen auquel la maladie apparait, il semble se situer entre 35 et 40 ans,
avec une prédominance féminine [164,167]. En général, I'imagerie par résonance magnétique
(IRM) démontre une lésion centromedullaire s'étendant sur deux segments vertébraux et
couvrant plus des deux tiers de la section transversale de la moelle épiniére, montrant une
prédilection pour la moelle thoracique[83,167—-170] . Environ la moitié des cas présentent un
gonflement du cordon et une réaction au gadolinium, pouvant étre nodulaire, périphérique,
hétérogene ou modérément diffuse, survient dans environ un tiers a la moitié des cas[167] .
L'analyse du liquide céphalorachidien (LCR) revéle une augmentation des protéines chez la
plupart des patients, et des pléiocytoses ainsi que des bandes oligoclonales sont parfois
observées [170]. De maniéere intrigante, contrairement a d'autres causes de myeélite aigué, des

résultats négatifs pour les bandes oligoclonales sont liés a la récurrence[164] .

Dans notre propre étude, nous avons identifié sept cas de myélite idiopathique, faisant
de cette étiologie la plus fréquente dans notre série. Une situation similaire a été constatée
dans la série réalisée par Kora et al. a Oujda ( 2019 ), ou sur 21 patients atteints de myélite
aigué, sept cas étaient d'origine indéterminée [83]. Le raisonnement pour déterminer
I'étiologie s'est basé sur le contexte clinique, les résultats de I''RM, les analyses biologiques et

la réponse au traitement.

La réponse a la corticothérapie de la myélite aigué idiopathique est généralement
décevante[164] . En général, environ un tiers des patients atteints de myélite transverse aigué
idiopathique guérissent avec peu ou pas de séquelles, un tiers présentent une invalidité
permanente modérée et un tiers souffrent de handicaps graves[164] . Le choc rachidien au
moment de la présentation était fortement prédictif d'un mauvais résultat. Il est également a
noter qu'un taux élevé de glucose dans le LCR (associé a des taux sériques élevés) pourrait

présager de moins bons résultats [1].
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Une étude menée en Corée sur 15 patients atteints de MAI récurrente renforce
I'nypothese que la myélite aigue idiopathique (MAI) récurrente pourrait étre une entité
spécifique [171].

La myélite aigué idiopathique est généralement monophasique mais récidive dans
environ un quart a un tiers des cas (récidive de l'insulte initiale, expansion d'une lésion

antérieure ou nouvelle Iésion)[164,165].
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V. REVUE DE LA LITTERATURE SUR LE DIAGNOSTIC
DIFFERENTIEL DE LA MYELITE AIGUE :

Le diagnostic différentiel de la myélite aigué est tres étendu. Par conséquent, nous
allons mentionner principalement les étiologies classiques ou graves.

Tout d'abord, il est impératif d'exclure en urgence I'étiologie compressive par le biais
d'une imagerie par résonance magnétique (IRM) médullaire.

A. Myélopathies aigues ischémiques :

L'ischémie médullaire, bien que rare, peut avoir des conséquences dévastatrices sur la
moelle épiniere[172].

Le diagnostic de I’'ischémie médullaire est trés probable devant 1’association d'une
douleur intense transfixiante ou en ceinture, et d'une perte rapide et profonde des fonctions
neurologiques médullaires en moins de 4h [173,174], sur un terrain prédisposant : une
hypotension artérielle prolongée, I’artériosclérose, dissection aortique, embolie fibro-

cartilagineuse ,chirurgie de la coarctation de 1’aorte [172,174-176] .

Néanmoins, étant donné que l'ischémie medullaire peut également présenter une
évolution moins aigué et qu'une forme fulminante de myélite aigué a éte signalee, il pourrait
exister un chevauchement potentiel entre les deux affections[172] .

La présentation clinique de I'ischémie medullaire differe de celle de la myélite aigué
transverse en raison de la présence de troubles sensitifs dissociés. Cela signifie qu'il y a une
anestheésie sélective aux sensations de température et de douleur, tandis que les autres
modalités sensorielles restent préservées .Surtout on peut le voir fréquemment en d’ischémie

globale dans le territoire de I’artére spinale antérieure[177].

Une IRM médullaire normale a un stade précoce (avant 6 heures) n'exclut pas le
diagnostic[177,178].

Lors de I''RM médullaire avec des coupes axiales, il est possible d'observer une image
distinctive, principalement localisée dans la substance grise des cornes antérieures, qui
présente une apparence similaire a celle d'« yeux de hiboux » ou d'« yeux de serpent »[172].
Ceci se produit en cas d'infarctus partiel dans le territoire de l'artéere spinale
antérieure[172,179].

L'analyse du LCR est généralement normale, bien que dans certains cas des résultats
non spécifiques puissent étre notés, tels qu'une légére hyper-protéinorachie ou une légere
pléiocytose[179] .
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Jusqu'a présent, aucun traitement n'a été expérimenté. En général, on préconise
I'utilisation de I'néparine a dose efficace peut parfois présenter un avantage dans les cas de
dommages partiels ou temporaires[180].

En regle générale, le pronostic est grave, mais il semble dépendre du degré de

préservation du cone médullaire[181].
B.Myélopathies aigués d’origine veineuses :

1. Malformations artério-veineuse medullaires :

Le diagnostic des malformations artério-veineuses (MAV) peut étre complexe, car
leurs caractéristiques ont souvent des similitudes avec celles des pathologies inflammatoires,
et leur identification radiologique peut parfois étre délicate[182] . Les MAV ont tendance a
étre plus fréquentes chez les hommes a partir de la cinquieme décennie de vie et au-dela. La
localisation la plus courante de la fistule est au niveau de la moelle épiniere inférieure. En
conséquence, la présentation typique inclut un trouble progressif de la marche, accompagné
de troubles sphinctériens et de déficits sensoriels dans les membres inférieurs. Une paraplégie
spastique subaigué peut également se manifester. Des épisodes aigus d'aggravation
neurologique liés aux MAV peuvent survenir lors d'une élévation de la pression hydrostatique
veineuse, comme dans le cas d'un effort de Valsalva, lors de l'exercice physique, ou en
réponse a un traitement par corticostéroides intraveineux prescrit pour une suspicion de
myeélite[183] .

L'IRM médullaire est souvent caractéristique des MAV, présentant des espaces sans
écoulement en T2 ainsi que des veines sinueuses en rehaussement le long de la surface
médullaire. La moelle épiniere elle-méme peut présenter une hyperintensité longitudinale en
T2 avec une expansion et un rehaussement mal défini. Le diagnostic de MAV est
généralement confirmé par une angiographie conventionnelle, qui peut étre répétée si
nécessaire. L'angiographie par IRM peut également étre une option utile dans les cas
complexes[174,184,185] .

2. Accidents de décompression :

La myélite dysbarique constitue 50 % des troubles neurologiques associés a la maladie
de décompression. Plusieurs théories ont été avancées pour expliquer la nature de cette
condition. L'une des plus anciennes théories repose sur I'hypothése d'une obstruction
artérielle causée par une embolie gazeuse au niveau d'une artére radiculaire de la moelle
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épiniére, principalement lartéere d'Adamkiewicz[186]. Cette hypothése est étayée par
plusieurs éléments, notamment le fait que les patients atteints de maladie de décompression,
comme dans le cas de la patiente en question, présentent fréquemment un foramen ovale
perméable[187] . De plus, des bulles d'air dans les artéres ont été observées a l'aide d'une
échographie Doppler transcranienne, et des Iésions de nécrose histologique ont éte identifiées.
Une deuxiéeme hypothese suggere une obstruction veineuse, comme le suggérait
Hallenbeck[186] , en se basant sur I'épidémiologie des accidents neurologiques. En effet, les
Iésions médullaires sont aussi fréquentes que les lésions cérébrales dans les cas de maladie de
décompression, ce qui contraste avec les localisations d'infarctus dus a des caillots sanguins
d'origine cardiaque, ou les lésions médullaires sont rares.

Des observations en imagerie par résonance magnétique (IRM) semblent étayer cette
hypothese[188] . De plus, I'évolution progressive des symptomes et la tendance a la
récupération différent des infarctus artériels medullaires. Cependant, il convient de noter que
des cas de myélite dysbarique avec une IRM médullaire normale ont egalement été
documentés[189] . Une troisieme théorie propose que des bulles de gaz extravasculaires
"locales™ puissent comprimer les petites artéres de la substance blanche [59,190].

Actuellement, I'hypothése d'une ischémie veineuse semble étre la plus plausible. Les
troubles vésico-sphinctériens tels que la dysurie et la rétention urinaire apres la plongée font
partie du tableau clinique classique de révélation d'une atteinte médullaire suite a un accident
de décompression[191] .

3. Embolies fibro-cartilagineuses

L'embolie fibro-cartilagineuse (EFC) fait référence a I'extrusion d'une partie du
matériau fibro-cartilagineux du noyau pulpeux de lintérieur du disque intervertébral pour
finalement s'emboliser dans I'un des vaisseaux de la moelle épiniere, entrainant un infarctus
de la moelle épiniere[192].

L’EFC peut étre diagnostiquée cliniquement en cas d'infarctus de la moelle épiniére et

de l'un des éléments suivants[192] :

1. Relation temporelle avec le port de charges lourdes ou une blessure mineure au cou
ou au dos.

2. Présence d'une discopathie dégénérative, en particulier de protrusions discales ou
d'un syndrome de Schmorl au niveau ou a proximité de l'infarctus, et

3. Absence de plus d'un facteur de risque vasculaire.
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C. Myélopathies post-radiques :

La myélopathie radique se présente comme un effet secondaire rare mais d'une sévérité
extréme lié a la radiothérapie[193]. Elle survient dans des circonstances trés spécifiques,
principalement chez les patients ayant déja subi une irradiation a haute dose a proximité de la
moelle épiniere, souvent dans le cadre du traitement de néoplasies telles que les tumeurs ORL
ou les lymphomes seminomes[194] .

La myelopathie peut se développer des mois voire des années apreés l'irradiation des
tumeurs[195].

L’IRM médullaire révéle une hyperintensité T2 sans traits distinctifs particuliers .Dans
environ la moitié des cas, il y a une augmentation de la taille de la lésion et un rehaussement

apres I’injection de gadolinium[196] .

La réparation des dommages moteurs causés par les radiations est peu fréquente, tandis
que la restitution des pertes sensorielles est relativement plus courante. Parmi les altérations
sensorielles induites par la radiation dans la moelle épiniére, le signe de Lhermitte (LS) est le

plus prévalent[193].

La meilleure approche consiste en une mesure préventive, a savoir exclure la moelle
épiniere du champ d'irradiation a partir de la dose de 45 Gy, qui représente la dose maximale

tolérée par la moelle épiniere[197].
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VI. LA PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE ET SUIVI
EVOLUTIF :

A. Traitement :

1. Corticothérapie :

Dans la littérature, tous les auteurs semblent d'accord qu’une fois le diagnostic de
Myélite aigué posé, une immunothérapie doit étre instaurée pour stopper le processus
inflammatoire et ainsi permettre le rétablissement. Dans un petit essai ouvert, il a été
démontré que la méthylprednisolone 1V a haute dose améliorait les résultats de la myélite
aigué pédiatrique[198]. JAinsi malgré I’absence d’études controlées randomisées,
I’administration de corticostéroides IV a forte dose (methylprednisolone IV 1 g par jour
pendant 3 a 7 jours) devrait étre débutée le plus tot possible chez tous les patients atteints de
myélite aigué [65].

Dans notre étude, le delai entre le début de symptomatologie et la mise en place de
traitement par corticothérapie en IV varie de 72h a 5 semaines, la durée moyenne est de 12 +

5 jours.

Tous les patients ont recu un traitement par corticothérapie 1V (1g/j), pendant 10 jours
chez 13 patients (81,25%), et 5 jours chez 3 patients (18,75%), et le relai par voie orale a été
effectué chez 9 patients (56,25%), a une dose de 1mg/kg/jour, pendant une durée d’un mois,

la régression s'est déroulée sur une période de six semaines.

L'amélioration n’a été favorable avec récupération complete que dans 9 cas (56,25%),

sur une période maximale de 3 mois.

En effet, si les symptomes cliniques, le profil du LCR et l'aspect de I'IRM indiquent
une myélite auto-immune ou inflammatoire, des sérologies a la recherche de maladies auto-
immunes ou inflammatoires systémiques doivent étre obtenues et des corticostéroides 1V
doivent étre mis en place. Bien que la corticothérapie soit clairement justifiée dans le cadre de
la SEP et de la myélite associée a la NMO, toutes les études n'ont pas trouvé de bénéfice a
l'administration de corticostéroides par voie intraveineuse pour toutes les causes de
myélite[199,200]. Une étude sur la sarcoidose et plusieurs petites études chez des patients
pédiatriques ont montré une amélioration des résultats avec la méthylprednisolone 1V[201-
203] .
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2. Echanges plasmatiques :

Chez les patients présentant une réponse faible ou inexistante aux corticostéroides, une
plasmaphérése doit étre proposée [65], avec la justification de I'élimination des facteurs
humoraux incitant a la myélite aigué . Les bénéfices de la plasmaphérése ont été prouvés dans
les crises aigués de maladies démyélinisantes du SNC [90,204-206]. L'initiation précoce de la
plasmaphérése (dans les 15 jours suivant le début) est le meilleur prédicteur d'une réponse
aigué favorable et d'une amélioration a 6 mois[204,205]. Le régime typique consiste en des
échanges de 1,5 volume de plasma pour 5 traitements sur 10 jours[207]. La plasmaphérése a
également des preuves anecdotiques dans diverses maladies auto-immunes systémiques .

Les échanges plasmatiques ont été réalisés pour deux patientes (12,5%), en 5 séances,
avec un rythme d'une séance tous les deux jours, pendant 2 semaines.

L’évolution était favorable avec une récupération dans une période d’un mois chez le
cas N°11, par contre chez le cas N°13, I’amélioration était incomplete, pour cela on a décidé

de mettre la patiente sous traitement de fond.

3. Traitement de fond :

Bien que la plasmaphérese puisse apporter des benéfices allant au-dela de ceux obtenus
avec les stéroides, les patients atteints d'un niveau de handicap de I'American Spinal Injury
Association (ASIA) peuvent également avoir besoin de cyclophosphamide 1V. Le
cyclophosphamide 1V semble étre efficace dans la SEP inflammatoire active et dans d'autres
maladies auto-immunes. La principale préoccupation liée au cyclophosphamide est le profil
d’effets indésirables, qui comprend des nausées, des cystites hémorragiques et des tumeurs
malignes[208,209].

En effet, chez les patients gravement atteints, une étude a révélé une tendance a
favoriser le cyclophosphamide IV en association avec I'échange plasmatique. L'échange
plasmatique s'est avéré utile aprés l'échec d'un traitement par corticostéroides IV, en
particulier chez les patients atteints de NMO ou de troubles du spectre de la NMO
(indépendamment de la positivité des NMO-1gG)[205,210]. Mais Si I'échange plasmatique
n'apporte toujours aucun résultat , des rapports de cas suggérent que lI'immunoglobuline IV
(ADEM)[211], le cyclophosphamide (TM idiopathique, LED), rituximab (NMOQ)[211,212],
ou azathioprine (NMO) [213] pourraient étre utiles. En effet, une série de cas sur la myélite
du LED et un essai clinique sur les troubles neuropsychiatriques du LED ont montré que les
corticostéroides IV associés au cyclophosphamide donnaient de meilleurs résultats que les
corticostéroides 1V seuls[214].
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Deux patients atteints de myélite de Behcet ont été traités avec succes en utilisant une
dose mensuelle de 1 gramme de cyclophosphamide administrée par voie intraveineuse en

pulsations[108] .
Dans notre étude , un traitement de fond a été indiqué chez 6 cas (37,5%).

Deux cas ont été mis sous azathioprine (Imurel®) : 1cpx3/jour pendant 15 jours puis
1cpx2/jour pendant 15 jours, puis 1cp/jour.

Quatre cas ont pris la cyclophosphamide (Endoxan®) : 1g en IV chaque mois pour un
cas, 1g chaque 2 mois pour les 3 cas restants. Notons que le cas N°3 avait déja recu deux
perfusions de 500mg de Rituximab (ZELVA®) a 15 jours d’intervalle.

4. Antibiothérapie :

Un cas a été documenté dans la littérature concernant un homme qui a éte traité en
utilisant une antibiothérapie combinant 1’amoxicilline 3 g/6 h, Ceftriaxone 2 g/8 h, et Aciclovir
800 mg/8 h. Ce traitement a été administré dans le contexte d'une méningo-encéphalite de
Behcet [215].

Dans notre étude, une antibiothérapie a été instauré a dose méningé (triaxon
100mg/kg/j) pour un cas (N°10).

5. Traitement symptomatique :

Un aspect tres important de la gestion de la myélite aigue se concentre sur les multiples
complications résultant de la maladie. L'axe principal de la prise en charge a long terme est la
neuro-réadaptation, le processus actif par lequel les personnes handicapées par une blessure
ou une maladie parviennent a un rétablissement complet ou, si un rétablissement complet n'est
pas possible, réalisent leur potentiel physique, mental et social optimal et sont intégrées dans
leur vie. environnement le plus approprié[216]. Une neuro-réadaptation réussie dépend d'une
évaluation multidisciplinaire qui peut développer des programmes axés sur des objectifs
adaptés aux besoins spécifiques du patient ; par conséquent, une consultation précoce avec le
médecin de médecine physique et de réadaptation, le physiothérapeute, I'ergothérapeute et le
psychologue/psychiatre est vitale. En fait, il existe des preuves qu'un centre de soins complets
multidisciplinaires est un systeme de prestation de soins tres efficace et rentable qui minimise
les événements indésirables, diminue le taux de réhospitalisation et améliore la perception des
patients[217].
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Dans notre série, selon I'état du patient, la rééducation motrice a été effectuée pour tous
les patients, alors que la rééducation vésico-sphinctérienne a été réalisée seulement pour 10
cas (62,5%).

Pour réduire le risque de complications associées & une corticothérapie prolongée, des
suppléments de calcium et de vitamine D sont recommandés[218].

Dans notre série, tous les patients ont bénéfici¢ d’un matelas anti escarre, d’IPP a 40mg
en 1V, de calcium et vitamine D (CALCIFIX®), de potassium (KALIEFF®). Tous les cas ont
eu un traitement anticoagulant a titre préventif, a I’exception d’un cas qui I’a eu a titre curatif

suite a la thrombophlébite des deux membres inférieurs.
B.Suivi :

Dans notre étude, la durée de suivi était variable d’un patient a I’autre, variant de six
MOis & un an. alors qu’il était plus long dans 1’é¢tude de Dubey et al.[38] , puisque le suivi final

moyen était de 24 mois avec des extrémes allant de 2 a 120 mois.

Alors que dans I'étude de Jain et al[219] , le suivi maximum, minimum et moyen des

patients était de deux ans, trois mois et 14 mois, respectivement.
Dans notre étude 5 cas, soit 31% n’ont pas été déclaré rétabli :
o Trois cas (18,75%) n’ont pas eu une récupération complete apres un an de suivi.
o Un cas (6,25%) est décédee avant le rendez-vous de suivi de 6 mois.
o Un cas perdu de vue.
On a noté un cas de récurrence apres 2 ans de récupération chez le cas N°6.

Le pronostic de récupération des fonctions d'un patient aprés une myélite transverse

dépend fortement de son étiologie [220].

Les patients se rétablissent genéralement bien, bien que le rétablissement final puisse
prendre plusieurs mois. Les syndromes cordonaux complets peuvent également se rétablir,
mais ces syndromes sont plus susceptibles d'entrainer des déficits neurologiques résiduels
importants. Dans I'ensemble, 50 a 70 % des patients obtiennent au moins une récupération
partielle et la capacité de marcher avec ou sans assistance. Un suivi neurologique est
nécessaire, en particulier les patients jugés a haut risque de récidive de maladie récurrente du
SNC[221].
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C. Score aI’échelle EDSS :

Dans I’étude de Munoz et al. [222], 125 patients ont été analysés.44,7 % (55 patients)
ont présenté des difficultés d'observance du traitement chronique au cours du suivi, 101
patients (80,8 %) ont présenté une évolution récidivante et 57 patients (46 %) ont présenté des
rechutes au cours de la premiere année ; Cinquante-cinq patients (44 %) avaient un EDSS
final > 6, et un DEDSS médian initial-final de 1 (IQR : 0-3) a été observé, souvent vers une
invalidité cumulative. Une association a été trouvée entre I'évolution et les rechutes (odds
ratio = 3,73 ; p =0, 011) et EDSS de base éleve (rapport de cotes = 1,54 ; p = 0,001) avec un
handicap plus important. En analyse multivariée, un EDSS de base plus élevé et une évolution
avec rechutes présentaient une probabilité d'invalidité 1,6 et 5,3 fois plus élevée,

respectivement.

Comme dans la présente étude, des publications précédentes ont décrit la relation entre
un EDSS de base ¢levé et un plus grand handicap (EDSS > 6) pendant le suivi[223] . Une
autre etude multicentrique a rapporté qu'une incapacité residuelle plus importante apres le

premier épisode augmente le risque d'invalidité supplémentaire (EDSS = 6)[224] .

Dans I’étude de Smith et al.[36] , des résultats sensiblement différents ont été retrouvés,
au total, 19 % des patients présentaient encore de graves handicaps a la fin de la période de
suivi (incapacité de marcher), 52 % avaient des handicaps légers (capables de marcher) et 27
% se sont rétablis sans symptomes résiduels. Un patient (1,6 %) est décédé au cours de la

période de suivi.

Le score EDSS prédit le pronostic a long terme chez les patients, dans notre étude, des

pronostics variables ont été établis :

v/ Un bon pronostic pour 11 patients (68,75%), dont la marche se fait sans aide, sans
limitation de PM, un examen neurologique normal et sans trouble génito-
sphinctériens. Leurs scores a I'échelle EDSS sont revenus a 0 apres le traitement,

comparativement a des scores initiaux situés entre 5,5 et 7,5.

v/ 'Un pronostic moyen pour un patient (6,25%), qui nécessite une aide ou un
accompagnement a la marche, avec persistance des anomalies sur l’examen
neurologique. Dans le cas du patient numéro 3, son score a I'échelle EDSS est passé

de 6,5 a 6 aprés le traitement.
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v/ Un mauvais pronostic pour deux patients (12,5%), qui nécessitaient un fauteuil
roulant pour se déplacer, avec persistance des anomalies sur I’examen neurologique.
Dans le cas du patient numéro 10, son score a I'échelle EDSS est passé de 7,5 a 7
apreés le traitement. Quant au patient numéro 15, son score a I'échelle EDSS est reste
stable a 7, elle a développé une Insuffisance cardiaque avec un cedéme généralisé

sous traitement a I'endoxan, ce qui a conduit & I'arrét du traitement par le cardiologue.
v" Une patiente perdue de vue (6,25%).
v Une patiente a été décédée (6,25%).
D. Les facteurs pronostiques :

Le pronostic de récupération des fonctions d'un patient apres une myelite transverse

dépend fortement de son étiologie[225].

Une étude menée par Wang et al. [226], pour examiner le pronostic de la myélite aigué
associée au LED, les articles pertinents publiés jusqu'au 30 juillet 2021 ont été identifiés. Cing
études portant sur 283 patients atteints de MT liée au LED ont été incluses dans cette méta-

analyse :

Les facteurs de risque d'évolution neurologique défavorable comprenaient les
caractéristiques démographiques, les caractéristiques cliniques, les données de laboratoire, au
début de la MT était associée a un mauvais pronostic (P < 0,001). La présence
d'’hypogycorhachie était également corrélée a un plus mauvais pronostic ( P < 0,001). Aucune
correlation notable n'a été révélée entre un mauvais résultat et des aPL positifs et différents
profils d'aPL (anticorps anticardiolipine [aCL], anti-B2-glycoprotéine | (anti-B2GPI],
anticoagulant lupique [LA]).

En plus de son utilité pour le diagnostic, 'IRM de la moelle épiniere pourrait
également offrir des informations prédictives quant au pronostic. Les recherches menées par
I'équipe de Scott ont mis en évidence que la présence d'anomalies signalées en hypersignal T2
et d'une prise du contraste lors de I''RM de la moelle épiniere étaient des facteurs prédictifs
d'une mauvaise récupération[227] . Néanmoins, l'importance prédictive de la localisation et de
I'étendue des lésions révélées par IRM demeure controversée. Les données disponibles sont
partagées quant a savoir si des lésions qui s'étendent sur plus de 10 segments sont associées a

un pronostic défavorable, ou si elles n'ont pas d'influence sur le pronostic[224] .
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L'importance prédictive de certaines évaluations neurophysiologiques, telles que les
potentiels évoqués et les électromyogrammes, dans le contexte des myélites aigués
idiopathiques, a été largement mise en avant par Kalita et son équipe dans diverses études
[224,228-230]. Selon leurs recherches, des perspectives défavorables pourraient étre
envisagées pour les patients présentant des douleurs dorsales, une paraplégie flasque et des
signes de dénervation détectés dans les électromyogrammes. En revanche, des parametres tels
que l'dge et le sexe du patient, les antécédents d'infections, la vitesse de progression des
symptomes, le niveau de sensibilité clinique et les résultats des analyses du liquide

céphalorachidien semblent ne pas fournir de pouvoir prédictif[224,228-230].

Ainsi, la présence précoce de signes de dénervation détectés dans les
électromyogrammes des membres inférieurs suggére une récupération neurologique limitée a
court terme (évaluée sur une période de 3 mois a l'aide de l'indice de Barthel), sans avoir
d'incidence sur l'évolution a plus long terme. En revanche, l'absence d'enregistrement de
potentiels sensoriels et moteurs dans les membres inférieurs pourrait prévoir une mauvaise

récupération neurologique au-dela de 6 mois[224,228-230].

Des études recentes ont également demontré que l'interleukine 6 (11-6) pourrait se
révéler un marqueur significatif. Les niveaux de cette molécule dans le liquide
céphalorachidien des patients atteints de myelite aigué sont en corrélation avec la sévérité du

handicap et présentent une forte capacité predictive[231] .

En ce qui concerne notre propre étude, nous n'avons pas pu identifier de facteur

pronostique potentiel en raison de la taille limitée de notre échantillon.
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VII. DISTINCTION ENTRE LA MYELITE TRANSVERSE
PARTIELLE ET COMPLETE ET LA MYELITE
LONGITUDINALE ETENDUE :

Le terme "transverse" a été introduit et utilisé de maniére ambigué par plusieurs
équipes médicales, donnant lieu a des expressions variées telles que "myélite transverse
partielle ou complete ", "myélite transverse étendue” ou encore "myélite longitudinale
transverse étendue". Cette diversité de terminologies a suscité des confusions, aboutissant en
2002 a la publication d'un article ou les auteurs ont établi une définition des myélites aigués
transverses idiopathiques basée sur la présence d'un niveau sensitif lors de I'examen[30] . De
plus, un article complémentaire, paru en 2007, a exposé les particularités cliniques de ce type
de myélite en fonction de son caractere complet ou partiel[227] .

Toutes les définitions liees a la myélite transverse sont d'ordre clinique, et jusqu'a
présent, aucune definition radiologique de ces termes ni de corrélation clinico-radiologique
n'ont été signalées. Par la suite, la comparaison entre ces deux entités en termes de diagnostic
et de pronostic a conféré a I''RM meédullaire une place primordiale parmi les examens
complémentaires. Devenu un élément essentiel dans la démarche clinique et thérapeutique, cet
examen doit désormais étre réalisé rapidement en cas de suspicion d'atteinte médullaire. En
conséquence, la fréquente utilisation de I'IRM médullaire en coupes sagittales et axiales, ainsi
que la valeur diagnostique et pronostiqgue de la myélite étendue, dans le contexte des
affections inflammatoires du systeme nerveux central (SNC), nécessitent une réévaluation du
cadre nosologique des myélites aigués transverses longitudinalement étendues (MATLE) afin
de mieux guider le praticien dans son processus diagnostique[1] .

En ce qui concerne la myélite transverse, la définition retenue est celle établie par le
consortium d'experts en 2002. Selon cette définition, la myélite transverse complete se
caractérise cliniquement par un syndrome médullaire complet, incluant une altération
sensitivomotrice bilatérale (plus ou moins symétrique) et des troubles sphinctériens [30,227].
L'atteinte longitudinale ne peut pas étre soupgonnée cliniguement de maniere isolée et ne peut
étre précisée que par I''RM. Elle est presque toujours associée a une atteinte étendue dans le
plan transversal, caractérisée par un deficit bilatéral, sévére, et touchant tous les modes
fonctionnels. Il est important de noter que le caractére longitudinal étendu ne préjuge pas du
type de syndrome médullaire observé sur le plan clinique. En revanche, la myélite partielle
peut également étre définie par un déficit moteur, sensitif ou sphinctérien incomplet ou
unilatéral[1,227] .
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Tableau 19 : Définitions sémiologique dans la littérature [1]

Myelite transverse ~ Myélite transverse  Myélite transverse

Notion idiopathique [30] complete[1] partielle[1]

Définition Atteinte sensitive , Atteinte motrice Atteinte Iégere
motrice ou modérée ou severe sensitive et:/ou
dysautonomique symeétrique et motrice, bilatérale ou
d’origine médullaire ~ dysautonomie unilatérale d’origine

d’origine médullaire ~ médullaire

Symptémes
bilatéraux définissant Présence d’un niveau Asymeétrie notée en
un niveau sensitif sensitif symétrique cas de déficit sévere

(non obligatoirement
symétrique)

Symptdmes avec
niveau sensitif en
présence d’une IRM

typique

Il n'existe pas de critéres radiologiques précis en IRM pour diagnostiquer la myélite
transverse, car ce diagnostic repose principalement sur des éléments cliniques. Certains
définissent la myélite transverse complete radiologique lorsque I'hypersignal T2 s'étend sur
toute la largeur de la moelle, tandis que la myélite transverse partielle radiologique concerne
les cas ou I'hypersignal T2 couvre plus de 50 % de la surface transversale sans couvrir toute la
surface médullaire. D'autres définissent la myélite transverse radiologique comme présentant
un hypersignal T2 étendu sur au moins 50 % de la surface en coupe axiale, tandis que la

myélite partielle présente un hypersignal couvrant moins de 50 % de cette surface[1].

Dans tous les cas, le terme "transverse” semble étre associé a une lésion médullaire
s'étendant sur au moins 50 % de la surface transversale de la moelle. La définition la plus
consensuelle repose sur cette notion, tandis que le caractére étendu dans le plan longitudinal
est défini comme une lésion se développant de maniére continue sur au moins 3 corps

vertébraux [1] .
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VIII.LES MYELITES AIGUES ET LES PISTES IMMUNO-
PATHOGENIQUES :

La myélite transverse aigué peut étre une entité isolée ou survenir dans le cadre d'une
maladie multifocale voire multi-systémique. Il est clair que le substrat pathologique — Iésion
et dysfonctionnement des cellules neurales de la moelle épiniere peut étre provoqué par divers
mécanismes immunologiques. Par exemple, dans la myélite transverse aigué associée a une
maladie systémique (par exemple dans le cas d’un lupus érythémateux systémique ou d’une
sarcoidose), un processus vasculaire ou granulomateux peut souvent étre identifie. Dans la
myélite transverse aigué idiopathique, il existe un influx cellulaire intra-parenchymateux ou
péri-vasculaire dans la moelle épiniére, entrainant la rupture de la barriére hémato-
encephalique, une démyélinisation variable et des lésions neuronales. Le mécanisme exact
reste encore flou mais il existe des hypotheses quant aux mecanismes immuno pathogeénes
potentiels de la myélite transverse aigué et aux troubles inflammatoires associés de la moelle

épiniere sont recemment apparus[232].
A. Myélite transverse aigué post-vaccination :

Plusieurs rapports de myélite aigué suite a une vaccination ont récemment été publies.
En effet, il est largement rapporté dans les textes de neurologie que la myélite aigué peut étre
un évenement post-vaccination. Une étude distincte [233] a rapporté le cas d'un individu de
36 ans qui a développé une myélopathie / polyradiculopathie inflammatoire progressive et
finalement fatale 9 jours aprés une vaccination de rappel contre I'népatite B. Le patient n‘avait
pas de fievre ni de maladie systémique et n'a pas répondu a I'immunothérapie. L autopsie de
la moelle épiniere a révélé une perte axonale severe avec démyélinisation légére et un infiltrat
mononucléaire, principalement des lymphocytes T dans les racines nerveuses et les ganglions

spinaux.

Cette étude suggére qu'une vaccination peut induire un processus auto-immun
entrainant une myélite aigué. Toutefois, il convient de noter que de nombreuses données
continuent de montrer de maniére écrasante que les vaccinations sont sires et qu'elles ne sont
pas associees a une maladie auto-immune ou a une incidence accrue de complications
neurologiques[234-241] . Par conséquent, ces rapports de cas doivent étre considérés avec
prudence, car il est tout & fait possible que deux événements se soient produits I'un aprés

’autre par le seul fait du hasard.
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B.Myélite transverse aigué para infectieuse :

Dans 30 & 60% des cas de MA idiopathique, il existe une maladie respiratoire, gastro-
intestinale ou systémique antérieure [48,242].

Le terme "para infectieux™ a été utilisé pour suggérer que la lésion neurologique peut
étre associée a une infection microbienne directe et a une lésion résultant de I'infection, que ce
soit de maniére directe ou suite & des lésions & médiation immunitaire contre l'agent

pathogéne.

Une liste croissante d'infections antécédentes est aujourd'hui reconnue, bien que dans la
grande majorité de ces cas le lien de causalité ne peut étre établi. Plusieurs virus de I'herpes
ont été associés a la myélite et sont probablement causés par l'infection directe des cellules
neurales dans la moelle épiniére[234-236] . D'autres agents, tels que Listeria monocytogenes,
peuvent étre transportés par voie intra-axonale jusqu'aux neurones de la moelle épiniére[243] .
Un tel mécanisme peut expliquer l'inflammation limitée a une région focale de la moelle
épiniere observee chez certains patients atteints de myélite aigué.

Bien que l'agent infectieux soit nécessaire dans ces cas-la dans le SNC, dautres
mécanismes d'auto-immunité, tels que le mimétisme moléculaire et la maladie a
superantigénes, ne requiérent qu'une activation immunitaire périphérique et peuvent expliquer

d'autres cas de myelite.
C. Le mimétisme moléculaire :

Le mimétisme moléculaire en tant que mécanisme d'explication d'un trouble du
systéme nerveux inflammatoire a été le mieux décrit dans le cas du SGB. Qualifié pour la
premiére fois de "polynévrite post-infectieuse aigué" par Osler en 1892, le SGB est précedé
dans 75 % des cas d'une infection aigué[244-247].

L'infection a Campylobacter jejuni est apparue comme I'événement antécédent le plus
important dans les cas de SGB, survenant dans jusqu'a 41% des cas[248-251]. Le tissu neural
humain contient plusieurs sous-types de motifs de gangliosides tels que les GM1, GM2 et
GQ1b dans leurs parois cellulaires[252,253] .

Un mimétisme moléculaire dans la MA peut également se produire et étre associé au
développement d'auto-anticorps[254] en réponse a une infection antérieure. Un patient a
développé des titres élevés d'lgG anti coagulantes lupiques, des anticorps anti sulfatides (1 :
6400) et anticorps anti-GM1 (1 : 600 IgG et 1 : 3200 IgM) aprés l'infection par Enterobium

vermicularis (oxyure périanal) [255].
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D. Inflammation médiée par les super antigenes microbiens :

Un autre lien entre une infection antérieure et le développement d'une myélite aigué
(MA) pourrait étre l'activation fulminante des lymphocytes par des super antigénes
microbiens. Les super-antigénes sont des peptides microbiens qui ont une capacité unique a
stimuler le systéme immunitaire et peuvent contribuer a une variété de maladies auto-
immunes. Les super-antigénes les mieux étudiés sont les entérotoxines staphylococciques A a
I, la toxine-1 du syndrome du choc toxique et la toxine de Streptococcus pyogenes. Bien que
de nombreux virus codent également pour des super- antigénes [256-259]. Les super-
antigénes activent les lymphocytes T d'une maniere unique par rapport aux antigénes
conventionnels : au lieu de se lier au sillon peptidique hautement variable du récepteur des
cellules T, les super-antigenes interagissent avec la région Vb, plus conservée[260-262]. En
outre, contrairement aux antigénes conventionnels, les super-antigenes sont capables d'activer
les lymphocytes T en I'absence de molécules co-stimulantes.

En raison de ces différences, un seul super antigene peut activer entre 2 et 20 % des
lymphocytes T circulants, contre 0,001+ 0,01 % avec les antigénes conventionnels[263-266] .
De plus, les super antigénes provoquent souvent une expansion suivie d'une délétion des
clones de lymphocytes T avec des régions Vb particulieres, ce qui donne lieu a des "trous"
dans le systeme immunitaire pendant un certain temps aprés lactivation[267] . Par
conséquent, les patients peuvent souvent étre soumis a des tests de présomption d'infection.

La stimulation d'un grand nombre de lymphocytes peut déclencher une maladie auto-
immune en activant des clones de cellules T auto-réactifs[268,269]. Chez I'hnomme, de
nombreux rapports font état de I'expansion de certaines familles de Vb chez les patients
atteints de maladies auto-immunes, ce qui suggere une exposition antérieure a un super-
antigene [268-270]. Comme cette expansion limitée n'a pas été observée dans le sérum et les
tissus non inflamés, il a été proposé que les super-antigénes activaient des cellules T auto-
réactives auparavant quiescentes, qui pénétraient alors dans un tissu et y étaient retenues par
une exposition répétée aux super-antigénes [271]. Dans le SNC, des super-antigenes isolés de
Staphylococcus ont induit une paralysie chez des souris atteintes d'encéphalomyélite auto-
immune expérimentale par sa capacité a stimuler directement les cellules T exprimant le Vb8
spécifiques du peptide Acl-11 de la protéine basique de la myéline[272] . Chez I'homme, un
patient atteint d'encéphalomyélite disséminée et une myélopathie nécrosante s'est avérée de
Streptococcus pyogenes induite par le super-antigene de Streptococcus pyogenes contre la
protéine basique de la myéline [273].
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E.Déreglements humoraux :

L'un ou lautre des processus ci-dessus peut entrainer une fonction immunitaire
anormale, avec une distinction floue entre le soi et le non-soi. Le développement d'anticorps
anormaux peut alors potentiellement activer d'autres composants du systéme immunitaire ou
recruter des éléments cellulaires supplémentaires dans la moelle épiniére.

Des études récentes ont mis en évidence des auto-anticorps distincts chez les patients
atteints de NMO[274-277] et de MA récurrente[278-280] . La forte prévalence de divers
auto-anticorps observés chez ces patients suggere un déréglement polyclonal du systeme
immunitaire.

Cependant, il se peut qu'il ne s'agisse pas seulement d'auto-anticorps, mais de niveaux
élevés d'anticorps circulants, méme normaux, qui jouent un role causal dans la MA. Un cas de
MA a été décrit chez un patient presentant des taux extrémement élevés d'anticorps a
I'antigene de surface de I'népatite B apres une immunisation de rappel [281].

Ces anticorps circulants peuvent former des complexes immuns qui se déposent dans
des zones focales de la moelle épiniere.

Un tel mécanisme a été proposé pour decrire un patient souffrant de myelite récurrente
et des titres élevés de lI'antigene de surface de I'népatite B [282].

Des complexes immuns circulants contenant I'antigéne de surface de I'hépatite B ont
été observés dans le serum et le LCR pendant la phase aigué et la disparition de ces
complexes apres traitement est corrélée a la récupération fonctionnelle.

Plusieurs patients japonais atteints de MA présentaient des taux d'IgE sériques
beaucoup plus éleves que les patients atteints de SEP ou les témoins (360 contre 52 contre 85
U/ml)[283]

Pratiquement tous les patients de cette étude avaient des IgE sériques spécifiques aux
acariens domestiques (Dermatophagoides pteronyssinus ou Dermatophagoides farinae), alors
que c'était le cas de moins d'un tiers des patients atteints de SEP et des patients témoins.

Un mécanisme potentiel pour expliquer la MA chez ces patients est le dép6t d'IgE avec
le recrutement ultérieur d'éléments cellulaires.

En effet, les échantillons de biopsie de deux patients atteints de MA et présentant des
taux élevés d'IgE totales et spécifiques ont été analysés et ont révélé un dép6t d'anticorps dans
la moelle épiniére et le systeme nerveux central [284] .

Il a été supposé que les éosinophiles recrutés dans la moelle épiniére dégranulent et
induisent la réaction de la moelle épiniére et la l1ésion neuronale chez ces patients.
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La myélite aigue est une affection neurologique de la moelle épiniére causée par une
inflammation et qui peut avoir des effets neurologiques dévastateurs, jusqu'a deux tiers des
patients présentant un degre d'invalidité résiduelle modéré a sévere. Le tableau clinique est
caractérisé par un syndrome médullaire qui se manifeste par I’existence d’un déficit
neurologique moteur et/ou sensitif et/ou génito-sphinctérien , dont le nadir se situe entre 4
heures et 4 semaines.

L’évaluation des étiologies compressives doit €tre une priorité car la myélopathie
compressive et la myélite transverse sont souvent impossibles a distinguer cliniqguement et
une intervention chirurgicale urgente est indiquée dans de tels cas.

L’examen le plus important a entreprendre est une IRM de tout I’axe rachidien et du
cerveau. La localisation et la longueur de la Iésion sont des facteurs discriminants importants
ayant une importance étiologique et pronostique. Dans les cas les plus complexes, un bilan
biologique et une imagerie spécifique peuvent étre utiles.

Ainsi, La détection d'une prise de contraste médullaire apres l'injection de gadolinium,
la présence d'une pléiocytose du LCR et des niveaux ¢élevés d’index d'IgG ont été suggérées
comme des moyens permettant d'authentifier cette inflammation. Ces deux examens
fournissent des informations précieuses pour aider a identifier la cause sous-jacente de
I'inflammation.

Il convient de souligner que dans notre pays, les analyses des anticorps, tels que les
anticorps AQP4-1gG, sont effectuées en utilisant la méthode Elisa, alors que dans d'autres
pays, ces tests sont réalisés a I'aide de la méthode CBA, reconnue pour sa fiabilité supérieure.
Cette variation dans les méthodes d'analyse pourrait potentiellement influencer la précision de
nos résultats.

En général, les étiologies de la myélite sont souvent dominées par des causes
inflammatoires. Cependant, dans notre série, nous observons une prédominance de la myélite
aigué idiopathique, qui représente 43,75 % des cas .

La gestion thérapeutique des patients souffrant de myélites aigués, bien qu'elle ne soit
pas encore standardisée, nécessite une intervention précoce. Elle repose principalement sur
I'administration de fortes doses de corticoides, méme si certaines études ont soulevé des
doutes quant a leur efficacité. Cependant, l'utilisation des échanges plasmatiques en phase
aigué est genéralement réservée aux cas de myélite aigué qui ne répondent pas aux
corticostéroides. Dans des situations spécifiques, il peut étre envisagé d'ajouter un traitement
de fond en fonction de I'étiologie sous-jacente. Sans oublier de parler de 1’axe principal de la
prise en charge a long terme est la neuro-réadaptation.
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En outre, des avancées thérapeutiques récentes et prometteuses ont été constatées dans
le traitement de la NMOSD, notamment en ce qui concerne l'efficacité du satralizumab, que

ce soit en monothérapie ou en association avec un immunosuppresseur.”

L'évolution des myélites aigués varie considérablement, couvrant un éventail de
résultats allant d'une récupération totale a la persistance de séquelles graves. Outre la gravité
de la déficience neurologique initiale, le pronostic doit également tenir compte de la cause

sous-jacente de la myélite.

Au terme de notre suivi, 68.75% de nos patients ont eu récupération totale, tandis que
des séquelles neurologiques modérées a graves ont été signalées chez 18,75 % des patients de

notre série.
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RESUME :

Introduction: La myélite aigué (MA) est considérée comme une affection rare,
caractérisée par une atteinte soudaine et grave de la moelle épiniére, ce qui peut entrainer une
variété de symptdmes moteurs, sensitifs et genito-sphinctériens, dont le maximum des

symptomes s'installent généralement en moins de 4 semaines.

Objectifs et Méthodes : Le but de ce travail est d’étudier les différents profils
épidémiologiques, cliniques, paracliniques, étiologiques, thérapeutiques et évolutifs de la
myélite aigue, sur 16 patients admis pour myélite aigué au sein de service de neurologie du
CHU Mohmmed VI de Tanger, de janvier 2020 a janvier 2023 et ainsi de réaliser une analyse

comparative entre les résultats de notre étude et ceux de la littérature.

Résultats : Dans notre étude, le sexe ratio était de 0,45 avec prédominance féminine. La
tranche d'age des patients était comprise entre 11 et 60 ans avec une moyenne d’age de 32,93
et un pic de fréquence entre 10ans et 29ans. L’antécédent d’infection vient en premiere
position soit (37,5%). Le délai d'apparition des symptomes était compris entre 1 et 25 jours.
Les signes neurologiques qui sont apparus en premier consistaient en : Déficit moteur
(62,5%), Des troubles sensitifs (56,25%), a type de paresthésies et des troubles veésico-
sphincteriens (31,25%). L’examen de référence était ’IRM médullaire, réalisée chez tous nos
patients. Pour ce qui est du profil étiologique, il était domine par la myélite
idiopathique (43.7%). Concernant la prise en charge thérapeutique: Tous les patients ont regu
un traitement par corticothérapie IV . Les échanges plasmatiques ont été réalisés pour deux

patientes (12,5%) et un traitement de fond n’a été indiqué que dans 37.5% des cas .

Discussion : Notre étude a mis en évidence des résultats proches a ceux de la littérature,
notamment ceux des données épidémiologiques, cliniques, paracliniques et thérapeutiques. En
revanche Nos résultats montrent des différences marquées par rapport a la littérature en ce qui

concerne le pronostic.

Conclusion : La myélite aigué est une affection grave pour laquelle un diagnostic et
une PEC rapides sont essentiels pour prévenir des dommages étendus et améliorer le

pronostic.

Mots clés: myélite aigue, moelle épiniere, maladie inflammatoire, IRM, LCR.
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ABSTRACT

Introduction: Acute myelitis (AM) is considered as a rare disorder characterized by a
sudden and severe lesion of the spinal cord, which can lead to a variety of motor, sensory, and
genitourinary symptoms, with most symptoms typically occurring in less than 4 weeks.

Objectives and Methods: The aim of this study is to investigate the different
epidemiological, clinical, paraclinical, etiological, therapeutic, and evolutionary profiles of
acute myelitis in 16 patients admitted for acute myelitis at the neurology department of CHU
Mohammed VI of Tangier from January 2020 to January 2023, and to make a comparative

analysis between the results of our study and those in the literature.

Results: In our study, the gender ratio was 0.45 with a female predominance. The age
range of the patients was between 11 and 60 years with a mean age of 32.93 and a peak
frequency between 10 and 29 years. The most common antecedent was a previous infections
(37.5%).The onset of symptoms ranged from 1 to 25 days. The initial neurological symptoms
included motor deficits (62.5%), sensory disturbances (56.25%), such as paresthesias, and
bladder and sphincter dysfunction (31.25%). The reference examination was spinal cord MRI,
performed on all patients. Regarding the etiological profile, idiopathic myelitis was the most
common (43.7%). As for therapeutic care, all patients received intravenous corticosteroid
treatment . Plasma exchange was performed in two patients (12.5%), and disease-modifying

therapy was only indicated in 37.5% of cases.

Discussion : Our study revealed results close to those in the literature, especially in
terms of epidemiological, clinical, paraclinical and therapeutics data. However, our results

showed marked differences compared to the literature regarding prognosis.

Conclusion : Acute myelitis is a serious disorder for which rapid diagnosis and

treatment are essential to prevent extensive damage and improve prognosis.

Key words: acute myelitis , spinal cord , inflammatory disease , MRI , CSF .
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Annexe 1 : Fiche d’exploitation

IDENTITE:

Nom / Prénom

Sexe Masculin | | Féminin

Age

Habitat

Profession

Couverture sociale

Latéralité Droit | Gauche

Numeéro de téléphone

ANTECDENTS :

Oul

NON

Médicaux HTA :

Diabete :

pathologie infectieuse :

Sioui laquelle :

pathologie neurologique : |

Si oui laquelle :

9 Pathologie auto immune : |
w Si oui laquelle :
CZJ pathologie cancéreuse : |
;) Si oui laquelle :
o Vaccination récente |
o Si oui laquelle :

Prise médicamenteuse

Habitude toxique

Notion de traumatisme récent :
Chirurgicaux
Autres :

Cas similaire :
X
)
<
_I -
- Autres :
=
<
LL
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HISTOIRE DE LA MALADIE

Délai entre ’apparition des symptomes
et ’admission
+
L’étiologie de retard d’admission

Le mode d’évolution Rapide Rapidement
progressive
Les signes fonctionnels de la phase
initiale
Troubles vésico-sphinctériens oul | | NON |
Les signes généraux
Le délai de la phase initiale
EXAMEN CLINIQUE :
- _ GCS La Fréquence La Fréquence Latempérature | Poids | Taille IMC
g o cardiaque respiratoire
=
b
Station debout possible : Oul NON Signe de Romberg :
La marche : oul NON Type :
La force musculaire : La force musculaire globale : La force musculaire segmentaire :
Tient le barré Tient le MSD | MSG MID MIG
mingazzini
@ OUI [ NON | OUI [ NON | /5 /5 /5 /5
g Le tonus Hypotonie Hypertonie Normal
% Le membre supérieur (D/G) | Le membre inférieur (D/G)
5 Les réflexes ostéo-tendineux Abolis | Exagérés | Normaux
< Le membre supérieur (D/G) Le membre inférieur (D/G)
& Babinski Positif Indifférent
% La sensibilité Superficielle : Profonde :
n perturbée |  conservée Perturbée |  Conservée
Examens des paires craniens Normal Anormal
Si anormal : lequel >
La coordination Normal Anormal

Conclusion syndromique
neurologique

Examen des
autres
appareils
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EXAMEN PARACLINIQUE

o L’IRM médullaire La ponction lombaire :
o 5 Lésion et siege | Elargissement Prise de cytochimie | Bactériologie | La synthese
? 7 médullaire oui gadolinium Intra-thécale
> c ou non oui ou non
< g

S

Bilan Sérologies Bilan immunologique (

S inflammatoire ( (VIH/CMV AAN, anti-NMO , anti- Dosage IRM
g NFS, Vs, CRP [/TPHA- MOG , Anti-DNA natifs de VitB BGSA | cérébrale
= ) VDRL/HSV | /Anti-Sm,Anti-SSA /SSB) 12
= /HVB-HVC)
B
(%2]
B
<
.. Ex : fond d’eeil , PEV , Bilan biologique standard et pré-bolus , ECBU ......
&
5
<

LA PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE

Hospitalisation

Oul

NON

Délai entre
admission et début
de corticothérapie

Le traitement de la
phase initiale

Corticothérapies ( lere ligne) Echanges plasmatiques (2éme ligne)
Intraveineuse Le relais par voie orale oul NON
(la d,ose etla Oul NON Si oui > nombre des séances et la
durée) durée

Si oui > la dose et la durée :

Le traitement de
fond

Le traitement
symptomatique

oul | | NON |

Si oui lequel ?, la dose ? protocole ?

Matelas anti escarre OuUl NON
Calcifix D + Kalieff Oul NON
IPP 40mg en IV Oul NON
Lovenox 0,4 Ooul NON
Sondage vésical oul NON
Rééducation motrice OuUl NON
Rééducation sphinctérienne oul NON
Antibiothérapie oul NON

Si oui pourquoi >
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EVOLUTION

Observance Oul NON
thérapeutique
L’échelle EDSS
avant traitement
Evolution aprés | Amélioration Compléte Incompléte
traitement de la Siincompléte > ?
phase initiale)
Stationnaire OuUl NON
Aggravation Oul NON
Déces Ooul NON
EDSS
Evolution aprés | Amélioration Compléte Incompléte
6mois Siincompléete > ?
Stationnaire Qul NON
Aggravation Oul NON
Déces OuUl NON
Récidive OuUl NON
EDSS
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Annexe 2: ECHELLE EDSS
(Expanded Disability Status Scale), Kurtzke et al[285]

Score

Critéres

Examen neurologique normal (tous systémes fonctionnels (SF) a 0; SF 1 mental acceptable).

1.0

Absence de handicap fonctionnel, signes minimes d'atteinte d'une des fonctions (SF 1, a
I'exclusion du SF mental).

1.5

Absence de handicap fonctionnel, signes minimes dans plus d'un SF (plus d'un SF 1, a
I'exclusion du SF mental).

2.0

Handicap minime d'un des SF (1 SF 2, les autres O ou 1).

2.5

Handicap minime dans 2 SF (2 SF 2, les autres O ou 1).

3.0

Handicap modéré dans un SF (1 SF score 3, les autres 0 ou 1) ; ou atteinte minime de 3 ou 4
fonctions (3 ou 4 SF 2 ; les autres O ou 1), mais malade totalement ambulatoire.

3.5

Totalement ambulatoire, mais atteinte modérée dans un SF (SF3)et 1 ou2SF2; ou2SF3;
ou 5 SF 2 (les autres O ou 1).

4.0

Malade totalement autonome pour la marche, vaquant a ses occupations 12h par jour
malgré une géne fonctionnelle relativement importante : 1 SF a 4 (les autres O ou 1), ou
association de niveaux inférieurs dépassant les limites des degrés précédents. Capable de
marcher S00 m environ sans aide ni repos.

4.5

Malade autonome pour la marche, vaquant a ses occupations la majeure partie de la
journée, capable de travailler une journée entiére, mais pouvant parfois étre limité dans ses
activités ou avoir besoin d'une aide minime, handicap relativement sévére : un SF 4 (les
autres 0 ou 1), ou association de niveaux inférieurs dépassant les limites des degrés
précédents. Capable de marcher 300m environ sans aide ni repos.

5.0

Capable de marcher environ 200 m sans aide ni repos, handicap suffisamment sévére pour
entraver |'activité d'une journée normale. (En général un SF 5, les autres O ou 1, ou
association de niveaux plus faibles dépassant ceux du grade 4.0).

5.5

Capable de marcher environ 100 m sans aide ni repos ; handicap suffisamment sévére pour
empécher |'activité d'une journée normale. (En général un SF 5, les autres O ou 1, ou
association de niveaux plus faibles dépassant ceux du grade 4.0).

6.0

Aide unilatérale (canne, canne anglaise, béquille) constante ou intermittente nécessaire
pour parcourir environ 100 m avec ou sans repos intermédiaire. (En général association de
SF comprenant plus de 2 SF 3+).

6.5

Aide permanente bilatérale (cannes, cannes anglaises, béquilles) nécessaire pour marcher
20 m sans s'arréter. (En général association de SF comprenant plus de 2 SF 3+).

7.0

Incapable de marcher plus de 5 m méme avec aide ; essentiellement confiné au fauteuil
roulant; fait avancer lui-méme son fauteuil et effectue le transfert; est au fauteuil roulant
au moins 12 h par jour. (En général association de SF comprenant plus d'un SF 4+; trés
rarement, SF 5 pyramidal seulement).

7.5

Incapable de faire plus de quelques pas ; strictement confiné au fauteuil roulant ; a parfois
besoin d'une aide pour le transfert ; peut faire avancer lui-méme son fauteuil mais ne peut
y rester toute la journée ; peut avoir besoin d'un fauteuil électrique. (En général association
de SF comprenant plus d’un SF 4+).

8.0

Essentiellement confiné au lit ou au fauteuil, ou promené en fauteuil par une autre
personne ; peut rester hors du lit la majeure partie de la journée ; conserve la plupart des
fonctions élémentaires ; conserve en général I'usage effectif des bras. (En général SF 4+
dans plusieurs systémes).

8.5

Confiné au lit la majeure partie de la journée ; garde un usage partiel des bras ; conserve
quelques fonctions élémentaires. (En général SF 4+ dans plusieurs systémes).

9.0

Patient grabataire ; peut communiquer et manger. (En général SF 4+ dans plusieurs
systémes).

9.5

Patient totalement impotent, ne peut plus manger ou avaler, ni communiquer. (En général
SF 4+ dans presque tous les systémes).

10.

Déces lié a la SEP
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SERMENT D’HIPPOCRATE

- - » - -

Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession
médicale,

Je m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de Chumanité.
Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes
malades sera mon premier but.

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [honneur et les nobles
traditions de la profession médicale.

Les médecins seront mes fréres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération pofitique et sociale ne s interposera entre mon devoir et mon
patient.

Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.

Méme sous la menace, je n'‘userai pas de mes connaissances médicales d'une
fagon contraire aux lots de Chumanité.

Je m'y engage librement et sur mon honneur.
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