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ABREVIATIONS

AAN : Anticorps Anti Nucléaires
ADC : Coefficient de Diffusion Apparent
ATB : Antibiotiques

BHE : Barriére Hémato Encéphalique

CBV : Volume Sanguin Cérébral

Cho : Choline

Cr : Créatinine

DM : Diffusion Moyenne

DTI : IRM en Tenseur de Diffusion
DW : Diffusion

EBV : Ebstein Bar Virus

EDSS: Expanded Disability Status Scale
EG: Echo de Gradient

FA: Fraction d’ Anisotropie

FLAIR: Fluid-attenuated inversion recovery
HTIC : Hypertension Intra Cranienne

IRM : Imagerie par Résonnance Magnétique
IRMT : Imagerie par Résonnance Magnétique fonctionnelle
IRM MTR : Imagerie par Résonnance Magnétique par Transfert de Magnétisation
LCR : Liquide Céphalo Rachidien
LEMP : Leuco Encéphalopathie Multifocale Progressive
Min : Myo Inositol
MTT : Temps de Transit Moyen
NAA : N Acétyl Aspartate
NORB : Névrite Optique Rétro Bulbaire
OFSEP : Observatoire Frangais de la Sclérose en Plagque
PDCI : Produit de Contraste lodé
PE : Potentiel Evoqué
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ABREVIATIONS

PEA : Potentiel Evoqué Auditif

PEM : Potentiel Evogqué Moteur

PES : Potentiel Evoqué Sensitif

PEV : Potentiel Evoqué Visuel

PL : Ponction Lombaire

SBAN : Substance Blanche Apparemment Normale
SCI : Syndrome Cliniquement Isolé

SEP : Sclérose En Plague

SEP PP : Sclérose En Plaque Primaire Progressive
SEP RR : sclérose En Plague Récurrente Régressive
SEP SP : Sclérose En Plaque Secondairement Progressive

SNC : Systeme Nerveux Central



INTRODUCTION



> La SEP est une pathologie inflammatoire chronique du SNC caractérisée
par une destruction des gaines de myéline par plaques, disseminées dans
I’espace et le temps. C’est la plus fréquente des affections démyélinisantes
du systeme nerveux central.

» Cette maladie multifactorielle est invalidante et constitue la cause majeure
d’handicap chez le jeune adulte avec prépondérance féminine.

» L’IRM est I’examen de référence pour le diagnostic positif de la SEP grace
a sa grande sensibilité dans la détection des plaques de démyeélinisation,
avec mise en évidence de leur caractere multifocal ainsi que de leur activité.
Elle représente également un bilan de surveillance avec appréciation de
I’évolutivité, I’efficacité thérapeutique et I’évaluation du pronostic de la

maladie

Les objectifs de notre travail :

> lllustrer les aspects radiologiques en IRM de la SEP
> Etudier les aspects évolutifs sous traitement de la SEP

» Connaitre les diagnostics différentiels et les piéges diagnostics
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GENERALITES



I-EPIDEMIOLOGIE :

1-La prévalence :

> Le nombre de sujets ayant une SEP dans le monde est estime a 2 a 2,5 millions. La
répartition de la SEP a travers le monde n’est pas uniforme, la SEP est plus fréquente
dans les régions tempérées que tropicales, sa prévalence décroit schématiquement en
fonction d’un gradient nord-sud dans I’hémisphére nord [1, 2]. On distingue ainsi trois
zones de prévalence :

e Une zone de forte prévalence (dite aussi zone a haut risque), 30 a 80/100.000 :
Europe du nord, le nord des Etats-Unis, le nord du Canada, Israél, le sud de la
Nouvelle Zélande, le Sud-Est de 1’ Australie et I’Est de la Russie.

e Une zone de moyenne prévalence (entre 10 et 30 pour 100.000) : Le Sud de
I’Europe, le sud des Etats-Unis, la plus grande partie de 1’ Australie, I’ Afrique du
sud, le sud du bassin méditerranéen, la Sibérie, I’Ukraine et une grande partie de
I’ Amérique latine.

e Une zone de faible prévalence, inférieure a 5/100.000 : plus au Sud Asie (Japon,
Chine) et I’ Afrique noire

> La prévalence en Europe a 83 cas pour 100 000 habitants et le taux d'incidence
annualisé a 4,3 cas pour 100 000 [3]

» Au Maroc, aucune étude sur le taux de prévalence de la SEP n’a été publiée dans la
littérature. En 2010, dans une revue de littérature étudiant I’épidémiologie de la SEP
dans le monde [4], Ron Milo et Esther Kahana classent le Maroc parmi les pays de
moyenne prévalence avec 17/100 000 habitants, 10 cas pour 100000 habitants en
Tunisie et de 6 a 9 cas pour 100000 habitants en Libye
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Figure 1 : Répartition geographique de la sclérose en plaque [5]
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I-EPIDEMIOLOGIE :

2-L’dge et le sexe [6].

e La SEP a une prédominance féminine avec un sexe ratio femmes — hommes de 2,6.

o [’age de début se situe généralement entre 20 et 40 ans (Iégérement plus tardif chez
les hommes que chez les femmes)

e Rarement, une SEP peut commencer aussi précocement qu’a 1’age d’un ou deux ans,

parfois aussi tardivement que dans la huitieme décennie.

3-Facteurs étiologiques:

a-Facteurs génétiques [7]:

La SEP est probablement multi génique et multifactorielle. L’étiologie génétique de la SEP
est suggérée par I’augmentation du risque pour un patient de développer une SEP si un des
membres de sa famille en est atteint

Des études familiales ont montré que le risque de développer une SEP pour le(a)
jumeau/jumelle d’un patient est augmenté de 25 a 30% par rapport a la population genérale.
Dans le cas de jumeaux dizygotes, ce risque n’augmente que d’environ 5%. D’autre part,
environ 20% des patients ont au moins un apparenté atteint. Le risque de développer la
maladie pour une personne apparentée au ler degré a un patient passe de 0,1% a 5% pour les

freres/sceurs, 2% pour les parents et 2% pour les enfants
b-Facteurs de risque infectieux :

Des lésions de démyeélinisation peuvent survenir apres une infection. Le rdle des virus peut
étre direct ou indirect, par I’intermédiaire de la désorganisation du systéme immunitaire.

Il est par ailleurs connu que les patients porteurs de SEP ont des taux d’anticorps antiviraux
plus elevés que les autres.

Plusieurs virus ont été incriminés dans le développement de la SEP : les paramyxovirus
responsables de la rougeole, le virus ourlien a 1’origine des oreillons, HHV6 pourvoyeur
d’exanthéme, et EBV [8, 9]
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c-Facteurs de risque environnementaux:

Le tabac [10,11]
Le tabagisme est un des facteurs environnementaux incriminés dans le déclenchement de
nombreuses pathologies auto-immunes : lupus, polyarthrite rhumatoide... Il serait é¢galement
impliqué dans le déclenchement de la SEP chez des personnes ayant une susceptibilité
génétique.
Il'y aurait un risque de 1,2 a 1,5 fois plus important de développer une SEP chez les fumeurs
que les non fumeurs

Le stress [12,13] :
L’influence du stress a été évoquée depuis longtemps et les patients rapportent souvent
I’existence d’un stress déclenchant la premiére poussée.
Le stress agirait sur la SEP par le biais du systeme hypothalamo hypophyso- surrénalien et le
systeme nerveux autonome

Autres :
Alimentation [14], obésité, vitamine D [15]

II-ANATOMOPATHOLOGIE [16] :

Le systeme nerveux central est constitué de la substance grise et de la substance blanche. La
substance grise est constituee des corps cellulaires des neurones, elle recoit, analyse et
produit les signaux qui sont a la base de nos perceptions, émotions et comportements. Ces
signaux sont transmis d'un point a un autre du systéeme nerveux par la substance blanche
grace aux axones (prolongements des neurones jouant le role de cables électriques) qui la
constituent et qui permettent & un courant géneré dans le corps cellulaire des neurones de se
propager sur de grandes distances. Cette fonction est assistée par des cellules
(oligodendrocytes) qui déposent une gaine de myéline entourant les axones et jouant ainsi le
réle primordial d'isolant. L'isolation par la gaine de myéline permet aux signaux électriques

de circuler plus rapidement le long de I'axone.
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Figure 2 : Le neurone et gaine de myéline [17]




Les plaques, qui ont donné leur nom a la maladie, sont des lésions focales de démyélinisation
du SNC, souvent associees a une réaction gliale intense. Il coexiste ainsi des lésions d'age et
d'évolution différentes dans le SNC. Les plaques de démyélinisation sont réparties au sein de
toutes les zones myeélinisées du SNC expliquant la diversité des signes cliniques. Elles
peuvent évoluer vers la sclérose ou régresser avec une remyélinisation

Examen macroscopique des plaques [18]

L'examen macroscopique du cerveau, de la moelle épiniere et des nerfs optiques met en
évidence des plaques de forme, de couleur et de taille qui peuvent étre trés différentes, bien
limitées du reste du parenchyme et dont la localisation n'est pas systématisée. Ces plaques
bien délimitées correspondent a des zones grisatres ou translucides de quelques millimétres a
plusieurs centimetres dans leur grand axe. Toutes les zones cérébrales peuvent étre affectées
mais certains territoires de prédilection doivent étre connus : les aires péri ventriculaires, les
nerfs optiques et le chiasma, la substance blanche hémisphérique, le corps calleux (substance

blanche inter-hémisphérique), le cervelet, le tronc cérébral et la moelle épiniére.

Figure 3 : coupe de cerveau d'un patient autopsié et ayant souffert de la sclérose en plaques,
la masse brunatre au centre est une plaque de grande taille résultant de la fusion de plusieurs
plagues de 1 a 3 mm [18]
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L’examen microscopique des plaques [19]

Les fibres nerveuses sont dénudées de leur manchon de myéline. Une plaque est
généeralement hétérogene et peut se composer de nécrose (le liquide céphalo-rachidien (LCR)
vient remplir cette cavité nécrotique), d’cedéme, de gliose (zone totalement démyeélinisée) et
d’une zone inflammatoire ; tout autour de la plaque, une couronne cedémateuse peut

apparaitre

Oedeme péri-plaque

oedeme, zone inflammatoire
gliose

. nécrose

Figure 4 : Schéma représentant une zone lésée dans la sclérose en plaque

L'examen microscopique retrouve un aspect histologique différent en fonction de I'age des
Iésions mais il existe toujours une atteinte sélective de la myeéline associée a des degrés
divers d'atteinte axonale
On distingue :
> Des plaques récentes ou actives, ou le processus de démyeélinisation est en
cours. Elles sont caractérisées par des infiltrats périveinulaires de lymphocytes T
actives, de macrophages phagocytant les debris myéliniques et de plasmocytes
et par une gliose réactionnelle, (réaction des astrocytes) et un cedéme témoignant
de la rupture de la barriére hémato encéphalique. Les axones sont relativement
préservés (dissociation myélino axonale).
> Des plagues chroniques ou non actives, ou le processus de démyeélinisation est
terminé caractérisé par la perte des oligodendrocytes myélinoformateurs, une

gliose cicatricielle, fibrillaire et une perte axonale

18



111-PHYSIOPATHOLOGIE [20] :

» La sclérose en plagues est une maladie inflammatoire caractérisée par une infiltration
focale lymphocytaire au niveau du systéme nerveux central, conduisant a des lésions a la
fois de la myéline et des axones.

» Au stade initial, la maladie prend un caractére focal plus inflammatoire et démyélinisant,
detruisant la substance blanche et responsable cliniqguement de poussées.

» Les phénoménes de remyélinisation font que le plus souvent il persiste peu ou pas de
séquelles apres ces poussées.

» Au stade évolué, les lésions deviennent plus diffuses, axonales, dégénératives et
localisées au niveau cortical, via une neurodégénérescence et une activation microgliale
¢tendue, se traduisant cliniquement par 1’aggravation progressive des symptomes et
I’installation progressive du handicap

» Plusieurs anomalies de I'immunité, en particulier cellulaire, sont retrouvées chez les
patients atteints de sclérose en plaques.

» La barriere hémato-encéphalique devient anormalement perméable aux cellules
immunitaires.

» Par ailleurs, les interactions entre lymphocytes T et B (LB) aboutissent a I’activation des
cellules B, se transformant en plasmocytes, responsables de la sécrétion
d’immunoglobulines, ce qui explique la présence d’une sécrétion intra-thécale de

gammaglobuline

Une attague immunitaire de la myéline

Figure 5 : Démyélinisation d’origine immunitaire [16]
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IV-DIAGNOSTIC CLINIQUE :

> Les manifestations cliniques, trés hétérogenes liées a la topographie des lésions
inflammatoires. Le diagnostic est évoqué sur des arguments de dissémination
spatiale (deux anomalies cliniques non expliquées par I’atteinte d’une méme région
anatomique) et temporelle (au moins un mois séparant deux poussées) ainsi que

I’absence d’un autre diagnostic susceptible d’expliquer la symptomatologie clinique

Syndrome clinigue isolé (SCI) [21] :

I1 s’agit du premier événement clinique apparent évocateur de démy¢linisation. Il faut
alors évaluer le risque statistique d’évolution vers une SEP

La premiere manifestation de la SEP est un SCI dans 85 % des cas. Il est le plus
souvent monofocal, affectant les voies longues (46 %), le nerf optique (21 %), le tronc
cérébral (10 %). 11 est multifocal dans 23 % des cas. Toutefois, il n’évolue pas toujours

vers une SEP.

Les signes cliniques révélateurs [22]:

> Troubles de la motricité pouvant aller de la fatigue et une baisse de la force
musculaire jusqu'a la paralysie, atteinte le plus souvent des membres inférieurs.
Des crampes douloureuses peuvent survenir, interferent avec I'autonomie des
patients
Réflexes ostéo tendineux augmentés, reflexes cutanés abdominaux diminués, signe
de Babinski et clonus souvent observables

» Troubles de la vision : en rapport avec une névrite optique rétrobulbaire
Baisse de I’acuité visuelle, Ophtalmoplégie avec diplopie par atteinte du VI

> Troubles sensitifs par atteinte cordonale postérieure : paresthésies, ataxie
proprioceptive (signe de Romberg), signe de Lermithe.

» Troubles cérébello-vestibulaires: Syndrome cérébelleux, dysarthrie, vertiges,
nystagmus, trouble de 1’équilibre et de la coordination des mouvements.

» Troubles intestinaux et génito-sphinctériens : troubles sexuels, incontinence,
rétention partielle

» Troubles cognitifs et émotionnels

20



Multiple sclerosis

Central:
- Fatigue Visual:
- Cognitive - Nystagmus

impairment - Optic neuritis
- Depression - Diplopia
- Unstable mood Speech:

- Dysarthria

Throat:
- Dysphagia
Musculoskeletal:
- Weakness
- Spasms
- Ataxia
Sensation:
- Pain
- Hypoesthesias
- Paraesthesias

Bowel:
- Incontinence
- Diarrhea or

constipation

Urinary:
- Incontinence
- Frequency or

ratantinn

Figure 6: Principaux symptémes de la Sclérose en Plaques [23]

Syndrome clinique isolé . antécédents

h 4

Examen clinique (neurologique et qénéral)

Y

IRM cérébrale ou médullaire
|

Y Y
Normale Anormale
[

Y Y
Non suggestive Dissémination spatiale

A 4
Nouvel épisode
Lésions actives sur

Discuter ponction lombaire/IRM de contrdle/autres

h 4 Y
Autre diagnostic Dissémination temporelle

Y
Discuter traitement de fond

Figure 7: Démarche diagnostique en cas de syndrome clinique isolé [24]
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Les formes cliniques evolutives [25] :

> La sclérose en plaques est une maladie chronique et évolutive. Elle est caractérisée par
des phases dites poussées, lors de 1’apparition de nouvelles zones démy¢linisées, et des
phases de rémission lorsque la plaque se cicatrise avec résorption de 1’cedéme et
éventuellement remyélinisation partielle ; lors des nouvelles poussées, les lIésions
deviennent de plus en plus définitives

> Trois formes sont classiqguement décrites :

e La forme récurrente-rémittente (RR) évoluant par poussees plus ou moins espacées

e La forme RR devenue secondairement progressive (SP) : les poussées deviennent plus
rares ou disparaissent totalement pour céder la place a une progression continue des
signes neurologiques. La progression est définie par 1’aggravation de signes
neurologiques sur une période de 3 a 6 mois, sans retour a 1’état neurologique antérieur
Cette phase est donc moins inflammatoire que la phase RR, et pourrait étre liée a la
dégenérescence neuronale progressive

e La forme primaire progressive (PP) dont les symptomes neurologiques des le début
s’aggravent continuellement. Elle s’observe dans 15 a 20% des cas et chez les
personnes de plus de quarante ans surtout. Cette forme est moins inflammatoire que la

précédente. Il n’y a pas de poussées au début.

A > >
Démyeélinisation, inflammation, Remyélinisation, diminution de
lésion neuronale I'inflammation, réparation neuronale
(compléte ou incompléte)

Poussée Rémission

Sévérité de la maladie

Quelques jours

a plusieurs semaines

Temps

Figure 8 : SEP poussées et phases de rémission [26]
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Inflammation

Axonal loss

Frequent inflammation, Continuing inflammation, Infrequent inflammation,
demyelination, axonal persistent demyelination chronic axonal degeneration,
transection plasticity. gliosis
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Figure 9 : Description schématique de 1’évolution clinique de la SEP [27]
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Figure 10: Formes évolutives de la SEP [16]
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IMAGERIE DE LA SEP



|-Moyens d’imagerie :

A-IRM cérébro-médullaire :

1-IRM conventionnelle

Examen de référence pour I’exploration de la pathologie de la substance blanche, avec une
meilleure sensibilité dans la détection précoce des plagues inflammatoires
démyélinisantes. Il permet la confirmation du diagnostic de la sclérose en plaques en
mettant en évidence la dissémination spatiale et temporale des plaques, le suivi évolutif,

évaluation de la réponse au traitement ainsi que la prévision du pronostic de la maladie.

Protocole :
(Recommandations de 1’observatoire frangais de la SEP : OFSEP 2010)

Protocole IRM cerveau :

Repérage 3 plans
Le plan bi calleux est utilisé dans les séquences axiales, 1’épaisseur des coupes doit étre
fine <3 mm sans espace entre les coupes

-3D T1 : elle permet de mettre en évidence les Iésions en hyposignal. Ces lésions peuvent
disparaitre avec le temps quand elles sont la conséquence d’un cedéme ou d’une
démyélinisation réversible. Lorsqu’elles persistent, appelées « trous noirs », elles sont
probablement réveélatrices d’une atteinte axonale irréversible

- DWI Axiale avec carte ADC : permet d’évaluer la mobilité des molécules d’eau dans les
espaces interstitiels et intracellulaires qui informe indirectement sur les modifications
structurales des tissus. Cette mobilité est caractérisée par un coefficient de diffusion
(ADC). le signal de diffusion est d’autant plus bas que la diffusion des molécules d’eau est
élevée

Dans la SEP les lésions présentent une augmentation du coefficient de diffusion

attribuable a la conjugaison de la raréfaction axonale et de la démyélinisation. Il a méme
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été possible de mettre en évidence des différences entre les Iésions aigués et chroniques.

- 2D DP/T2 Axiale ou 3D T2 : elle serait plus sensible dans la détection des lésions infra
tentorielles

=> Injection de Gadolinium (0.1mmol/kg), un délai de 5min doit étre respecté entre
I’injection et I’acquisition de la séquence T1 injectée afin d’optimiser la prise de contraste
- 3D FLAIR (ou 2D FLAIR Axiale si la 3D FLAIR n’est pas disponible sur la machine) :
c’est la séquence préférentiellement choisie pour la détection des plaques. Elle comporte
une forte pondération T2 et une suppression du signal du liquide céphalorachidien dans les
ventricules et les espaces sous-arachnoidiens permettant un meilleur contraste tissulaire
avec detection des hypersignaux pathologiques. Elle détecte non seulement les lésions péri
ventriculaires mais surtout les lésions corticales et sous-corticales et du corps calleux

- 3D T1 Gadolinium : elle permet de détecter une rupture de la barriére hémato-
encéphalique au sein des lésions, et donc preéciser 1’activité des 1ésions. Le rehaussement
des lésions dites « actives » persiste habituellement pendant un mois en moyenne, ce qui
les rend utiles pour surveiller I’activité inflammatoire de la maladie

- +/- 2D T2 EG (recommandé pour un premier diagnostic)

Protocole IRM moelle :

Il concerne la totalité de la moelle et non pas seulement la moelle cervicale

Repérage 3 plans

- Coupes sagittales <3 mm

T2 Sagittale

T1 Sagittale avec injection de gadolinium (recommandé pour un premier diagnostic)
+/- Axiales T2 EG et T1 gado, sur les zones suspectes d’étre pathologique
+/- Sagittale STIR
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2- Nouvelles modalités en IRM
a-L’IRM de transfert de magnétisation (IRM-MTR) [28, 29, 30]

Cette technique est basée sur les interactions entre les protons qui bougent librement et ceux
dont le mouvement est réduit. Dans le liquide céphalo-rachidien, ces deux états
correspondent respectivement aux protons présents dans 1’eau et dans les macromolécules de
myeéline. Dans la myéline normale, les protons de molécules d’eau sont trés liés et donc trop
immobilisées (traduisant le caractere structuré de 1’environnement) en comparaison a ceux au
niveau des lésions de SEP (caractere déstructuré).

Une impulsion d’une fréquence légerement différente de la fréquence de résonance est
appliquée, ce qui sature la magnétisation des protons les moins mobiles ; cet exces de
magnétisation est transféré aux protons les plus mobiles, donc réduit I’intensité de la
magnétisation observable. La perte de signal dépend de la densité des macromolécules dans
un tissu. Donc, un rapport de transfert de magnétisation bas (MTR, ou Magnetization
Transfer Ratio) reflete une capacite réduite pour les macromolécules dans le LCR d’échanger
de la magnétisation avec les molécules d’eau aux alentours, ce qui montre dans le cas de la
SEP une perte de myeéline et une réduction de la masse axonale.

L’intérét dans la SEP est 1’étude de 1’évolutivité des 1ésions. La myéline normale contribue
de facon importante au transfert d'aimantation relativement élevé de la substance blanche
normale. L'étude de Iésions démyeélinisées, et donc déstructurées, a montré une importante
réduction du transfert d'aimantation a leur niveau. Cela permet de différencier ce mécanisme
Iésionnel de ceux qui ne sont pas destructurants donc vraisemblablement réversibles comme
I',edéme, qui allonge aussi le temps de relaxation T2 (hypersignal T2), sans beaucoup

diminuer le taux de transfert d'aimantation

La baisse du MTR précéde 1’apparition de I’hypersignal T2 et est plus importante lorsque la
I1€sion est visible sous forme d’un hyposignal T1. Dans les mois suivants, une
réaugmentation du ratio peut étre observee traduisant probablement la remyélinisation
intrinséque ou la disparition de 1’inflammation. Une diminution du MTR est aussi mise en
évidence au sein des substances grise et blanche en apparence normale des patients atteints

de SEP, renfor¢ant le concept d’une pathologie diffuse
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b-La spectroscopie [31, 32, 33] :

L’imagerie spectroscopique est une technique IRM basée sur la pondération du signal par les
modifications biochimiques. Elle permet de produire une cartographie de répartition des

métabolites sur des coupes completes du cerveau.

Les métabolites observés dans le tissu sain constituent les pics d'un spectre assez simple
comportant :

- un pic de N-Acétyl Aspartate (NAA) a 2,02 ppm, marqueur d’intégrité neuronale

- un pic de composés a choline a 3,22 ppm, marqueur du métabolisme phospholipidique et
de la densité cellulaire, il renseigne sur la synthese et/ou de dégradation membranaire

- un pic de composés a créatine (Cr) a 3,02 ppm, marqueur du métabolisme énergétique
cellulaire et de la souffrance cellulaire

- Myoinositol (Ins), marqueur de I’inflammation et de la gliose

- Lactates, marqueur souffrance cellulaire suite a une ischémie, une hypoxie ou une réaction

inflammatoire

Figure 11 : Spectroscopie normale [34]
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Dans les lésions de SB de sujets atteints de SEP, les rapports NAA/Cr et NAA/Cho sont
significativement inférieurs, et le rapport Cho/Cr significativement supérieur par rapport a
ceux de la substance blanche de sujets sains, avec augmentation du rapport Cho/Cr suggérant
I’augmentation de la choline et la diminution du NAA dans les lésions de SB.L’augmentation
de la choline traduirait une démyélinisation alors que celle NAA une perte axonale.

Dans les plaques aigués, il y a une augmentation précoce des concentrations de choline, de
lactate et des lipides, qui diminuent progressivement sur plusieurs semaines, suggérant que
celles-ci soient le siege de processus inflammatoires et démyeélinisants dans leur phase aigué.
Les concentrations de NAA diminuent considérablement aussi de 30 a 80% dans les plaques
actives, puis remontent en partie lorsque la plaque devient chronique
Chez les patients atteints d’un syndrome cliniquement isolé (SCI) évocateur de la sclérose en
plaque, la SB d’apparence normale (SBAN) en IRM morphologique montre des rapports
NAA/Cr et Cho/Cr significativement inférieurs par rapport a la substance blanche des sujets
normaux. Une baisse du NAA ou du NAA/Cr est le témoin d’un dysfonctionnement et/ou

d’une perte axonale précoce dans la sclérose en plaque.

Figure 12 : Spectroscopie de la SB d’apparence normale chez un patient ayant un syndrome

clinique isolé évocateur de la SEP [34]
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c- L’imagerie en tenseur de diffusion(DTI) [35, 36,37] :

La diffusion est un phénomeéne tridimensionnel et le déplacement des molécules n’est le
plus souvent pas identique dans toutes les directions de I’espace. L’orientation
préférentielle des mouvements de diffusion, appelée anisotropie, serait la conséquence de
la présence d’obstacles qui limitent le mouvement des molécules et les contraignent a se
déplacer préférentiellement dans certaines directions de 1’espace. La substance blanche est
un milieu fortement anisotrope, principalement en raison des fibres nerveuses myélinisées
qui la composent. Les molécules d’eau qui se déplacent perpendiculairement aux axones
myeélinisés de la substance blanche ont des mouvements plus lents que les molécules
d’eau qui se déplacent paralléelement aux fibres de myéline.

En utilisant des séquences de MR Echo-planar avec des gradients de champ magnétique
pondérées en diffusion appliquées dans des directions différentes, le tenseur de diffusion
permet le mouvement de diffusion aléatoire des molécules d'eau , fournissant ainsi des
indices telles que la diffusion moyenne (DM) et la fraction d’anisotropie (FA), qui sont
sensibles a la taille et la géométrie des espaces remplis d'eau. Il peut étre calculé pour
chaque voxel de I’image.

La diffusion moyenne indique si la diffusion est globalement importante (suivant toutes
les directions d’acquisitions) ou restreinte.

La fraction d’anisotropie indique si la diffusion est privilégiée dans une direction ou si la
diffusion est la méme dans toutes les directions de I’espace.

Dans la SEP, il y a une élévation de la diffusion moyenne (jusqu’a 250 %), au sein des
Iésions visibles, sur les séquences pondérées en T2. L’élévation de la diffusion semble
corr¢lée a la sévérité de I’atteinte axonale (Iésion en hyposignal T1), I’évolution de la
maladie et la sévérité de ’atteinte neurologique. Une réduction de 1’anisotropie est
¢galement observée dans les 1ésions démy¢linisantes. La perte de 1’organisation tissulaire
pourrait résulter de la destruction des fibres axonales et/ou de leur remplacement par des
cellules moins alignées dans 1’espace, telles que les cellules gliales. Une élévation
modérée de la diffusivité moyenne et une baisse de 1’anisotropie ont €té rapportée au sein

de la substance blanche apparemment saine suggérant la présence de modifications

microstructurales non encore détectables par les séquences conventionnelles.

30



La tractographie est fondée sur I’imagerie de diffusion. Elle exploite le phénomene
d’anisotropie de la substance blanche pour détecter et ainsi reconstruire le trajet d’un faisceau
de fibres. On peut ainsi reconstituer de proche en proche le trajet d’un faisceau de fibres de

substance blanche et quantifier la charge Iésionnelle T1 et T2 ou la modification de la

diffusivité en leur sein [38]

Figure 13 [39]: DTI (Tenseur de diffusion), FA (Fraction d’anisotropie), and MD (Diffusion

moyenne) Patiente de 31 ans suivie pour sclérose en plagues RR.
Diminution de la FA avec augmentation de MD dans les lésions de la SEP (Fleche)

Figure 14 [40] : L’atteinte du faisceau se traduit par une chute focale de 1’anisotropie

(Couleurs froides : vert clair) dans la zone lésionnelle.
La tractographie montrant des fibres déformees et méme détruites
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d-1RM de perfusion [41, 42] :
Elle permet I’évaluation de I'némodynamique du cerveau : le débit sanguin cérebral (CBF), le
volume sanguin cérébral (CBV), et temps de transit moyen (MTT)
Elle a comme intérét I'étude des anomalies micro vasculaires chez les patients atteints de
sclérose en plague.
Dans les Iésions de la sclérose en plaque, il y a une augmentation du CBV dans les lésions
aigues, ce qui suggére que la microcirculation peut étre modulée par une inflammation aigué
ou hypoxie. La modification de la perfusion locale peut étre détectée avant I’altération de la
barriere hémato encéphalique (BHE) et formation de nouvelles lésions, ce qui peut indiquer
la réactivité de la lIésion qui n’est pas visible dans I’IRM conventionnelle.
Certaines etudes ont démontré une diminution significative du CBF avec MTT prolongé dans
les régions péri ventriculaires de la substance blanche apparemment saine chez les patients
atteints de la SEP
L'imagerie de perfusion peut avoir un role de prédiction de la réactivité de la lésion et / ou
formation de nouvelles Iésions et, par conséquent, elle permet de prédire lI'activité de la
maladie, et de surveiller la progression de la maladie ou les effets de la thérapie.

e-lmagerie par résonance magnétique fonctionnelle [43,44] -
L’IRM fonctionnelle (IRMf) est une méthode d’imagerie indirecte de I’activité cérébrale a
haute résolution temporelle. Son principe repose sur la détection de la réponse
hémodynamique transitoire provoquée par 1’activité neuronale.
Elle nous a apporté des informations complémentaires précieuses sur 1’atteinte corticale dans
la SEP. L’étude en IRMf lors de taches motrices, visuelles ou cognitives chez des patients
montre en effet un défaut de recrutement des régions normalement impliquées dans la
réalisation de ces taches, et I’activation de nouvelles aires corticales par rapport aux sujets
contréles. Ces modifications fonctionnelles, témoignant de mécanismes compensatoires,
surviennent tres précocement, deés le premier événement clinique et s’étendent avec la
progression de la maladie et I’extension de la destruction tissulaire. On suspecte actuellement
qu’une fois ces capacités de compensation dépassées, s’installe une symptomatologie

déficitaire responsable du handicap clinique
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Bien que prometteuses, les différentes séquences d’IRM n’ont pas la spécificité tissulaire
suffisante pour appréhender et quantifier de facon fiable les mécanismes
physiopathologiques mis en jeu dans la SEP : inflammation, perte et réparation myélinique,

souffrance neuronale

2-TDM cérébrale :

La tomodensitométrie, beaucoup moins sensible pour mettre en évidence les lésions, n'est
plus appropriée au diagnostic si I'lRM est disponible.

Avec injection de produit de contraste et une acquisition tardive, il ne montre des lésions que
chez 54 % des patients en cours de poussée évolutive. Sa sensibilité chute a 13 % en
I'absence d'activite évolutive clinique de la maladie.

En pratique, lorsque le diagnostic de SEP est évoqué, 1’examen de premiére intention a
demander est 'IRM encéphalique, le scanner peut €tre fait en cas d’impossibilité de

réalisation de L’IRM pour €éliminer les diagnostics différentiels.
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I1-Résultats :

A-Sémiologie radiologique :

1-Les lésions cérébrales typiques :
» Les anomalies de Signal :
I1 s’agit d'hypersignaux en T2 et FLAIR, généralement multiples, bilatérales, asymétriques et
de différentes tailles. Le signal des Iésions est habituellement homogéne a I'ceil nu pour les
petites lésions, souvent hétérogéne pour les Iésions plus volumineuses avec un hypersignal
T2 plus marqué au centre qu'en périphérie [45,46].

Les plaques peuvent aussi apparaitre en hyposignal sur les séquences pondérees en T1, mais
avec une moindre sensibilité. Seules 15 % des Iésions visibles sur les séquences pondérées en
T2 sont visibles sur les séquences ponderées en T1. Les lésions caractérisées par un long T1,
c'est-a-dire apparaissant en « trous noirs » sur les séquences T1, sont caractérisées par une
destruction tissulaire plus importante [47, 48]

» Forme [49]:

Le nombre des plaques est tres variable. Leur taille varie de lésions indétectables a I'ceil nu a
plusieurs centimetres. Elles mesurent le plus souvent 2 ou 3 mm jusqu'a 2,5 cm. Leurs limites
sont nettes ou floues.

La forme des lésions est variable : arrondie, polylobée, punctiforme. La forme ovoide a
grand axe perpendiculaire a I'axe des ventricules latéraux est relativement spécifique de la
SEP
Ces lésions correspondent a I’extension du processus démyélinisant responsable d'une
inflammation péri vasculaire au contact des veines sous-épendymaires « Dawsons fingers ».
Elles sont parfois confluentes, n’exercant pas d'effet de masse sur les structures adjacentes.

» Localisation [50]:

Les lésions prédominent largement dans la substance blanche, le plus souvent juxta ou para
ventriculaire, en particulier en regard du corps des ventricules latéraux. Les lésions dites en
« Chapeau » recouvrent les cornes frontales et, plus rarement, les cornes occipitales des

ventricules latéraux.
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Elles siegent également dans la substance blanche juxta corticale, au niveau des fibres
arquées ou les fibres en U.

Les lésions du corps calleux et la jonction calloso-marginale sont caractéristiques, qui sont
bien mises en évidence sur les coupes sagittales FLAIR donnant un aspect « en créte de cog».
Les lésions infra tentorielles sont observées préférentiellement au niveau du plancher du 4°™
ventricule, les pédoncules cérébelleux moyens et a la surface du pons. La séquence axiale T2
ou DP est plus sensible que le FLAIR pour la détection de ces Iésions.

L’atteinte des nerfs optiques est fréquente, souvent inaugurale, responsable d’une névrite
optique rétro bulbaire (NORB)

Plus rarement, les lésions peuvent atteindre de la substance grise et les noyaux gris en
particulier les thalami.

Parfois, les lésions deviennent confluentes et diffuses engainant les ventricules, il est
frequent d'observer des plages de démyélinisation non focalisées de la substance blanche, en
particulier dans les centres semi-ovales et les lobes occipitaux. Il s'agit de plages mal
limitées, plus ou moins symeétriques en hypersignal en T2 et FLAIR et en hyposignal en T1
et qui ne s'accompagne ni d'un effet de masse ni d'une prise de contraste. Cet aspect est non

caractéristique et peut se voir au cours des démyeélinisations d’origine vasculaire.

Figure 15 :

Aspect typique des lésions de la SEP

Multiples hypersignaux T2 et FLAIR de la SB juxta corticale (fleche rouge) et juxta ventriculaire
(fleche verte)
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Figure 16 :

Aspect typique des lesions de la SEP

Multiples leésions nodulaires de la SB profonde, décrites en hypersignal T2 et FLAIR plus
marqué au centre qu’a la périphérie correspondant a 1’cedéme péri 1ésionnel

Figure 17 :
Hypersignaux T2 du corps calleux et perpendiculaires a 1’axe des VL donnant I’aspect de
« créte de coqg »
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Figure 18 :
Hypersignaux T2 et FLAIR de la SB de forme arrondie, intéressant les régions fronto

temporo occipitales et bulbaire.

Figure 19:
Hypersignaux T2 et FLAIR du plancher du V4, pontigque et des pédoncules cérébelleux
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Figure 20 :
Hyposignaux T1 de la SB sous corticale et juxta ventriculaire, non rehausses apres contraste

« Trous noirs »
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» Rehaussement [51]:
Aprés injection de chélates de Gadolinium, le rehaussement des lésions détectées en T2 et
FLAIR est inconstant et dépend de 1’activité des plaques.
La prise de contraste apres injection de gadolinium témoigne d'une rupture de la barriére
hémato-encéphalique (BHE) attribuée a I'inflammation aigué de I'endothélium d'une veinule.
Cette prise de contraste peut étre nodulaire ou en anneau complet ou le plus souvent
incomplet (anneau ouvert). Elle régresse généralement en moins de 4 semaines, mais peut
persister jusqu’a 3mois.
Le nombre de 1ésions prenant le contraste est un indicateur de 1’activité¢ inflammatoire de la

maladie et est corrélé a la poussée clinique.

» Evaluation de activité des lésions [52,53]:

L'activité IRM de la SEP peut étre définie de plusieurs fagons : I'apparition de nouvelles
Iésions, la disparition de lésions préexistantes, I'apparition d'une prise de contraste au
niveau d'une ou plusieurs Iésions et I'augmentation ou la réduction de la taille d'une ou

plusieurs lésions.

L’injection du PC permet souvent de détecter des I€sions non visualisées sur les
séquences avant contraste. L’augmentation de la dose injectée de gadolinium permet de
détecter un nombre supérieur de lésions supplémentaires prenant le contraste. Elle montre
des signes d'activité de la SEP. Le contraste entre la substance blanche et les lésions

prenant le gadolinium peut étre amelioré par I'utilisation du transfert de magnétisation.
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Figure 21:

Prise de contraste nodulaire des lésions de la SEP

Figure 22 :

Prise de contraste en anneau ouvert des lésions de la SEP

40




2-Les lésions cérébrales atypiques [54, 55] :

Elles posent des difficultés diagnostiques, en particulier les formes pseudo tumorales de SEP.
Les aspects clinico-radiologiques évoquaient des tumeurs cerébrales (gliomes ou métastases)
ou des lésions kystiques.

Elles apparaissent comme des lésions de grande taille en hyposignal T1, hypersignal
hétérogene T2 et FLAIR, prenant le contraste. La sequence de diffusion retrouve un aspect
hétérogéne de ces lésions avec des zones d’ADC diminué.

L’cedeme peri 1€sionnel est moins marqué que dans les 1€sions tumorales et I’effet de masse
est minime en particulier sur les structures ventriculaires.

Les lésions sont localisées préférentiellement au niveau des hémispheres cérébraux. Elles
semblent épargner le cortex. Il importe de rechercher d’autres 1ésions de démyélinisation
cerébrale ou medullaire.

Apres injection intraveineuse de gadolinium : il y a une prise de contraste en « anneau
ouvert». Ce signe est d'une grande spécificité (de 84 a 94%) pour les lésions démyeélinisantes
atypiques d'aspect pseudo-tumoral par rapport aux lésions tumorales ou infectieuses qui ont

une prise de contraste plutdt en « anneau fermé ».
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On distingue 3 formes anatomo-pathologiques :

> Sclérose concentrique de BALO [56] :
La sclérose concentrique de Balo est une maladie démyélinisante mortelle, variante de la
SEP, caractérisée en anatomopathologie par une alternance d'anneaux concentriques de
substance blanche démyélinisée et de substance blanche dont la myéline est preservee en
partie. En moyenne, L'age de survenue est de 30 ans et la durée d'évolution de deux mois.
En IRM, elle se traduit par plusieurs lésions concentriques pouvant atteindre 5 cm,

isointenses T1 et hyperintenses T2 a I'intérieur de la substance blanche, prenant le contraste.

Figure 23 [118] :
Aspect en bulbe d’oignon : Anneaux concentriques du centre semi-ovale gauche en
hypersignal T2 rehaussées par le PC en rapport avec des zones de démyeélinisation active:

Sclérose concentrique de Balo
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> Maladie de Schilder : sclérose diffuse myeélinoclastique [57] :
La maladie de Schilder est une maladie rare, démyélinisante touchant préférentiellement les
enfants. 1l s'agit d'une maladie myélinoclastique subaigué ou chronique résultant de la
formation d'une ou deux plagues symétriques mesurant deux a trois cm, touchant les centres
semi-ovales des 2 hemispheres cérébraux. Il ne doit pas exister d'autres Iésions qu'on puisse
mettre en évidence cliniguement, électriquement, ou radiologiquement. Les manifestations
clinigues sont variées et I'évolution est rapidement progressive. L'imagerie montre des
lésions de la substance blanche bi-hémisphérique en rapport avec des zones de
déemyeélinisation et de perte axonale, d'effet de masse et de fluctuation de prise de contraste

dans les zones d'inflammation active.

Figure 24 [119] :
SEP de forme Schilder

43




» Maladie de Marburg [58] :
C’est une encéphalomyélite demyélinisante sévere, fulminante avec un début aigu et une
évolution monophasique parfois fatale en quelques mois
Elle se caractérise par une démyeélinisation sévere, avec intense réaction inflammatoire
L’IRM objective la présence d’une ou de plusieurs volumineuses 1ésions diffuses ou

multifocales formant alors de larges plaques confluentes, rehaussées inconstamment et

partiellement par le Gadolinium

Figure 25 [58] :

Multiples hypersignaux FLAIR de la SB, parfois confluant, affectant le corps calleux avec
peu d’effet de masse. Les lesions touchent également le faisceau cortico spinal au niveau du
mésencéphale (téte de fleche) ainsi que la substance grise péri agqueducale

SEP de forme Marburg
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3-Les lésions médullaires [59, 60, 61] :

Elles sont fréguemment associées aux lésions cérébrales, et peuvent conforter le diagnostic
de SEP en augmentant la sensibilité des criteres diagnostiques concernant la dissémination

spatiale et temporale.

Les séquences pondérées T2 et STIR sont les plus sensibles pour la détection des plaques.
Elles se présentent habituellement en isosignal T1, hypersignal T2. Celles-ci apparaissent
ovoides dans le grand axe de la moelle en raison de leur distribution péri veineuse, bien
limitées, s’étendant a moins de 2 segments vertébraux, mesurant en moyenne 10 mm.
Transversalement, elles présentent le plus souvent une disposition postéro-latérale,
prédominant en périphérie au sein de la substance blanche mais pouvant deborder dans la
substance grise. Leur taille sur une coupe axiale est habituellement inférieure a la moitié du
diametre de la moelle.

Les plagues sont uniques dans 60% des cas. Elles sont cervicales dans 66%, moins
frequentes au niveau de la moelle dorsale.

Un élargissement segmentaire peut étre noté lors d’une poussee aigue et I’injection de PC est
utile pour exclure une autre myelopathie. La prise de contraste a la phase aigue refléte les
phénomenes inflammatoires et la perturbation de la barriere hémato-médullaire, elle disparait

apres traitement corticoide ou spontanément entre 2 et 4 semaines.

Figure 26 :

Hypersignaux T2 nodulaires de la moelle cervico dorsale
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4-1a substance blanche d’apparence normale [62, 63, 64] :

La SEP est une maladie qui touche le cerveau dans son ensemble. Au niveau de la
microstructure, cette atteinte ne se produit pas seulement dans les plaques visibles sur les
images pondérées en T1 et T2, mais aussi dans la SB adjacente qui apparait
macroscopiqguement normale (SBAN). Au cours de la derniére décennie, plusieurs techniques
non-conventionnelles ont été développées pour quantifier les altérations architecturales
microscopiques dans la SBAN.

L’IRM par tenseur de diffusion a amélioré la sensibilité pour la détection des ces 1€sions, en
objectivant une diminution de la fraction d’anisotropie (FA), et une augmentation de la
diffusion moyenne (MD)

La SBAN est donc le siége d’un processus microstructurale, invisible a ’IRM
conventionnelle, qui peut étre le plus souvent lié a une prolifération gliale secondaire a une

perte de myéline et axonale.
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AUTRES EXAMENS COMPLEMENTAIRES
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A-Biologie
1-Ponction lombaire [65] :

Cet examen est pratiqué pour éliminer une autre affection, pour montrer la présence d’une
inflammation locale lorsque les résultats de I’IRM sont insuffisants ou dans certaines formes
cliniques de la SEP.

La ponction lombaire consiste a une analyse biochimique (protéines, glucose), cytologique
(nombre et types cellulaires), immunologique (anticorps) et parfois infectieuse (sérologies
diverses ou biologie moléculaire).

Elle peut mettre en évidence une augmentation locale du nombre de lymphocytes (<50
éléments) et de la quantité de protéines (<1g).

Dans la SEP, il existe dans le liquide céphalorachidien une inflammation locale comme en
atteste la présence de bandes oligoclonales, d’Immunoglobuline G (1gG) détectées par
isoélectrofocalisation ou par I’augmentation de I’index IgG (rapport des quotients 1gG

LCR/sérum sur albumine LCR/sérum > 0,7) qui témoigne de la synthése intra thécale d’IgG.

2- Autres:

NFS, VS, anticorps anti-nucléaires, enzyme de conversion, anticorps anti-cardiolipines,

sérologie de Lyme.

Ils sont habituellement normaux, leur but est d’éliminer une maladie systémique pouvant

mimer une SEP (lupus, syndrome de Gougerot-Sjogren, neurosarcoidose).
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B-Potentiels évoqués

Les potentiels évoqués (PE) sont des potentiels électriques recueillis sur le scalp aprés une
bréve stimulation. Ils mettent en évidence un ralentissement de la conduction nerveuse en
relation avec la démyélinisation.

Les voies nerveuses que 1’on peut explorer sont visuelles (PEV), auditives (PEA),
(Potentiels évoqués somesthésiques ou PES) et motrices (PEM).

Dans certains cas, ces examens permettent de mettre en évidence des lésions infra cliniques.
Ils sont demandés dans les cas ou la symptomatologie est atypique, ou pour localiser
anatomiquement un niveau lésionnel afin de mieux 1I’explorer en IRM.

Le PEV présente un intérét principal en mettant en évidence une atteinte visuelle qui ne
s’est pas exprimée cliniquement.

Le PEV est le seul potentiel évoque qui puisse contribuer au diagnostic de SEP d’apres les
critéeres de McDonald et ce, dans le cas ot I’'IRM et I’analyse du liquide céphalorachidien

n’apportent pas suffisamment d’arguments diagnostiques.
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CRITERES DIAGNOSTIQUES DE LA SEP:
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Le diagnostic de SEP repose sur un ensemble d’arguments dont aucun, pris
individuellement, n’est spécifique a lui seul. Il est fondé sur la mise en évidence d’une
dissémination de lésions dans 1’espace et dans le temps, sur la présence d’arguments
(cliniques, IRM, LCR) en faveur du caractere inflammatoire démyélinisant de la maladie
et enfin sur ’absence d’autre maladie évolutive.

L’IRM constitue I’examen complémentaire le plus utile dans la sclérose en plaque. Elle
apporte la preuve d’une dissémination des Iésions aussi bien dans I’espace que dans le
temps. Cette derniére est déterminée par la présence simultanée de Iésions prenant le
contraste au Gadolinium et d’autre ne prenant pas le contraste.

Les criteres de Barkhof et al. [66] constituent le meilleur compromis sensibilité-
spécificité pour le diagnostic de dissémination spatiale en IRM. Au moins 3 des 4 critéres
sont requis pour retenir le diagnostic de SEP :

- 1 lésion T1 rehaussée par le gadolinium ou 9 lésions hyperintenses T2 ;

- Au moins 1 lésion sous-tentorielle ;

—> Au moins 1 lésion juxta-corticale ;

- Au moins 3 lésions péri ventriculaires

Une lésion medullaire peut remplacer une lésion cérébrale infra tentorielle dans ces
critéres d’ou I’importance de réaliser une IRM de la moelle

D’autres critéres permettent d’évaluer la prolifération des lésions dans le temps
(McDonald et al. 2001) [67]:

-> Une lésion prenant le contraste au gadolinium trois mois apres une poussée

—> Une nouvelle Iésion hyperintense en T2 trois mois apres le premier examen IRM

—> Si une premiere image IRM a été réalisée plus de trois mois apres la poussée, toute
nouvelle lésion hyperintense en T2 est considérée comme [’expression d’une

dissémination dans le temps
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Les criteres de McDonald ont été révisés en 2005 (Polman et al. 2005) [68] et en 2010

(Polman et al. 2010) [69] :

Diagnostic de SEP apres un syndrome clinique isolé :

Dissémination spatiale

Dissémination temporelle

> 1 lésion T2 dans au moins deux des
quatres territoires du systéme nerveux
central considérés comme caractéristiques
de SEP :

- juxta cortical,

- péri ventriculaire,

- sous-tentoriel

- médullaire *

* . En cas de syndrome médullaire ou du
tronc cérébral, les lésions symptomatiques
sont exclues des criteres diagnostiques et ne
participent pas au compte des lésions.

Une nouvelle Iésion en T2 et/ou une Iésion
prenant le gadolinium sur une IRM de suivi
quel que soit le moment de I’IRM initiale. -
La présence simultanée de lésions
asymptomatiques  rehaussées et  non
rehaussées par le gadolinium a n’importe

guel moment.

Criteres diagnostiques de SEP progressive primaire:

Progression des symptémes sur un an et 2 des 3 critéres suivants :

- Mise en évidence d’une dissémination spatiale cérébrale :

> 1 lésion T2 péri

ventriculaire, juxta-corticale ou sous-tentorielle.

- Mise en évidence d’une dissémination spatiale médullaire :

meédullaires.

> 2 lésions T2

- LCR positif : présence de bandes oligocolonales et/ou €lévation de I’index IgG.

IRM permet alors de poser le diagnostic a la place d’une 2°™ poussée clinique, et donc
d’accélérer le diagnostic précoce, de plusieurs mois voire années
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Criteres McDonald 2010 de diagnostic de SEP

Présentation clinique

Examens complémentaires

zzpousséesa,manifestations cliniques objectives

¢videntes >2 1ésions ou manifestation clinique
objective d’une 1ésion avec une poussée antérieure

évidenteb

Rien®

>2 pousséesa avec manifestation clinique objective
d’une lésion

Disséminatition dans I’espace démontré par >1
Iésion T2 dans au moins 2 des 4 régions suivantes
(péri ventriculaire, juxta corticale, infra tentorielle,

médullaire)d ou attendre une nouvelle pousséea

avec des manifestations cliniques supplémentaires
impliquant un site différent d’atteinte du SNC

1pousséea avec des  manifestations

cliniques objectives >2 Iésions

Dissémination dans le temps démontré par :

Présence simultanée de lésions rehaussees ou non
par le gadolinium & tout moment ou la présence
d’'une nouvelle Iésion(s) T2 et/ou Iésion(s)
rehaussee(s) par le gadolinium dans une IRM de
suivi indépendamment de sa date de réalisation par
rapport & une IRM de réference, ou attendre une

nouvelle pousséea Clinique

1 pouss.éeal

Iésion.
(Syndrome clinique isolé)

avec manifestation objective d’une seule

Disséminatioa dans le temps et dans I’espace
démontré par- :

Pour la dissémination dans 1’espace :

>1 lésion T2 dans au moins 2 des 4 régions
suivantes (péri ventriculaire, juxta cortical, infra

tentoriel, médullaire)dou attendre une nouvelle
a

poussée® avec des manifestations cliniques
supplémentaires impliquant un site différent
d’atteinte du SNC.

Pour la dissémination dans le temps :

Présence simultanée de lésions rehaussées ou non
par le gadolinium & tout moment ou la présence
d’'une nouvelle Iésion(s) T2 et/ou Iésion(s)
rehaussée(s) par le gadolinium dans une IRM de
suivie indépendamment de sa date de réalisation par
rapport a une IRM de référence, ou attendre une

nouvelle pousséea Clinique

53




Présentation clinique Examens complémentaires

Progression neurologique insidieuse évocatrice | progression d’une  atteinte sur un  an
de SEP primitivement progressive (PP) (prospectivement ou rétrospectivement déterminée)
plus 2 des 3 critéres suivants :

1- dissémination spatiale évidente basée sur >1
Iésion T2 dans les régions caractéristiques de SEP
(péri ventriculaire, juxta corticale, sous tentorielle)

2- Dissémination spatiale évidente au niveau
médullaire basée>2 1ésions T2 dans la moelle

3 LCR positif (bandes oligoclonales a
I’isoélectrofocalisation et/ou élévation de I’index

IgG)

Polman et al 2010.4
Si les criteres sont remplis et qu’il n’y a pas de meilleure explication de la présentation clinique,
le diagnostic est « SEP » ; en cas de suspicion, mais les critéres ne sont pas complétement retrouvés,

le diagnostic est « SEP possible » ; si un diagnostic se pose durant 1’évaluation et qui explique mieux la
présentation clinique, le diagnostique n’est pas retenu.

 Une poussée (rechute; exacerbation) est définie, comme le patient la rapporte ou comme un
événement objectif observé, comme un événement inflammatoire démyeélinisant aigue du SNC, actuel
ou ancien, ayant duré au moins 24 heures, en absence de fiévre ou d’infection. Ceci doit étre documenté
par un examen neurologique contemporain, mais certains événements anciens avec des symptomes et
une évolution caractéristique d’une SEP pour lesquels aucun signe neurologique n’a été retrouvé a
I’examen peuvent fournir un argument en faveur d’un événement démyélinisant. Les symptémes
paroxystiques rapportés (actuels ou anciens) doivent consister en des multiples épisodes survenant sur
plus de 24 heures. Avant de poser le diagnostic définitif de SEP, au moins une poussée doit étre
corroborée par les résultats de I’examen neurologique, PEV chez les patients rapportant des troubles
visuels, ou la présence a I’IRM d’une démy¢élinisation du SNC impliquant les symptomes
neurologiques rapportés.

be diagnostic clinique se basant sur la présence de signes cliniques objectifs dans 2 poussées est
plus sécurisant. La présence d’une poussée ancienne ¢vidente en absence de signe neurologique
objectif documenté, peut inclure des événements anciens avec des symptémes et une évolution
caractéristiques d’un événement inflammatoire démyélinisant; au moins dans une poussee soutenu par
des constations objectives.
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MATERIEL ET METHODES
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Nous présentons une étude rétrospective incluant 65 dossiers radio- cliniques de SEP,
colligés au service de Neurologie et de Radiologie du CHU Hassan 1l de Fes, durant une

période de 3 ans allant de Janvier 2013 a Janvier 2016.

Tous nos patients ont bénéficié d’une exploration par IRM cérébro-médullaire (n=65), dont
certains ont bénéficiés d’une TDM cérébrale initialement sans et avec injection de PC (n=4)
Le protocole de I’'IRM comporte :
A T’étage cérébral : Séquences pondérées en T1, T2, FLAIR (3plans)
Séquence de diffusion,
Séquence T1, 5min apres injection de chélates de Gadolinium
Séquence de spectroscopie est realisée en cas de lésion pseudo
tumorale.
A T1’étage cervicale : Séquence pondérée T2, sagittale

Séquence T1C+, Sagittale et axiale.
Nous avons analyse la semiologie clinique, les signes radiologiques en IRM en insistant sur
les données des séquences conventionnelles, de la séquence de diffusion et de la séquence T1

apres injection de gadolinium pour la détection des signes d’activité.

L’évolution a été évaluée cliniqguement et radiologiquement avec mise au point sur les

facteurs de mauvais pronostic.
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RESULTATS ET DISCUSSION :
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I-Profil épidemiologigue :

A-Répartition selon I’age :

L’age de nos patients au moment du diagnostic s’échelonnait de 16 a 60 ans avec une
moyenne d’age de 33 ans. La tranche d’age la plus touchée était située entre 30 ans et 40 ans

et représentait 38 %.

Figure 27:Répartition des patients en
fonction de I'age en pourcentage

m<20ans
m 20- 30 ans
® 30-40 ans
® 40-50 ans
m > 50ans

Ces résultats sont concordants avec les données de la littérature, la SEP est une maladie du
sujet jeune, I’age moyen au moment du diagnostic varie entre 20 et 40 ans ; en France c’est

34,4 ans selon 1’étude de Bernet—Bernady [70]; et 30,7ans selon 1’étude de Coustans [71]
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B-Répartition selon le sexe:

La répartition de nos patients selon le sexe met en évidence une nette préedominance féminine

avec 71 % de femmes contre 29 % d’hommes ce qui correspond a une sex-ratio de 2,4.

B Femmes

B Hommes

Cette prédominance du sexe féminin est retrouvee dans la littérature : en France, la sex-ratio
est de 2,3 selon Bernet-Bernady [70] ; Dans les populations arabes du moyen orient, elle est
comprise entre 1 et 3 [72]; Au Maroc en 2004, on trouve un rapport égal a 2 [73] ; Le méme
résultat est remarqué dans les études faites sur la population maghrébine vivant en France.

L atteinte fréquente du sexe féminin, confirme 1I’hypothése d’une prédisposition génétique
associee a un facteur environnemental favorisant ainsi la survenue de la SEP.

Les hormones sexuelles semblent jouer au sein du systeme nerveux central un réle trophique,
immuno modulateur, voire de neurotransmetteur (permettant la transmission des
informations nerveuses). Ainsi, les interactions entre le systéme immunitaire, les hormones
sexuelles et le systéme nerveux central semblent certaines. De plus, il semble que I’intensité
de la réponse immunitaire soit plus marquée chez les femmes que chez les hommes, ce qui

explique la plus grande fréquence des maladies auto immunes dans le sexe féminin [74].
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I1-Données clinigues:

A-Présentation clinigue :

Les signes cliniques révélateurs sont polymorphes dans notre série, dominés principalement
par le déficit moteur (hémiparésie, monoparésie ou paraparésie voir tétraparésie), noté chez
69% des patients ; les troubles sensitifs (représentés par les douleurs, les paresthésies et les
décharges électriques) retrouvés chez 29% des patients, suivis par ’atteinte cérébelleuse
dans 24% ; La névrite optique rétrobulbaire est retrouvée dans 21% des cas.

Les troubles sphinctériens (miction imperieuse, incontinence urinaire, dysurie, rétention
urinaire, constipation, incontinence anale) sont retrouvés dans 10% des cas.

Les vertiges sont présents dans 9% des cas

L’atteinte des nerfs craniens a type de diplopie, de paralysie faciale et trouble de la
déglutition, est retrouvée dans 4%.

D’autres signes cliniques a type de céphalées, de dysarthrie sont retrouvés dans 3% des cas
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Ce profil est concordant avec les données de la littérature, notamment dans les études
Abbad au Maroc [75], Sekkat en France [76], Lee en Asie [77], ou le déficit moteur est

considéré comme le signe révélateur le plus fréquent et le déficit sensitif est au second plan

Notre Maroc France Asie

Série Abbad Sekkat Lee

(2016) (2012) (2012) (2006)
Troubles moteurs 69% 64,6% 39,1% 45 %
Troubles sensitifs 29% 38,1% 36,8% 9%
Atteinte cérébelleuse 24% 28% 19.6% 11.3%
NORB 21% 28.8% 19.5% 29,6%
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B-Formes clinigues évolutives :

Dans notre série, la forme évolutive la plus fréquente est la forme récurrente-rémittente (RR)
(poussée/remission), elle représente 86% des cas, suivie par la forme secondairement
progressive (SP) qui représente 8% des cas, tandis que la forme d’emblée progressive (PP)
représente 6% des cas.

La forme rémittente agressive (forme cliniquement tres active ou conduisant a un handicap

important moins de 5 ans apres le début) est retrouvée dans 6% des cas

Figure 30:Formes cliniques
evolutives

6%
8% ER

SP

Dans notre série, ces données rejoignent ceux de la littérature, dans laquelle la forme
récurrente rémittente est predominante

L’évaluation de I’intensité de 1’atteinte dans les différentes formes évolutives se fait par
I’EDSS. Ce dernier est un examen neurologique standardisé et quantifié qui comprend sept
parametres fonctionnels. Le score final compris entre 0 (aucun déficit) et 10 (déces lié a la
SEP), est fondé d’une part sur la combinaison des paramétres fonctionnels, et d’autre part sur

les performances fonctionnelles

SEP - RR SEP - SP SEP - PP
Notre Série 86% 8% 6%
Maroc 61,3% 18.2% 12.5%
Ait Benhaddou et al
[78]
France 61.8% 18.4% 17.1
Jeannin et al NA
[79]
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I11-Etude radiologique:

A-Movens d’imagerie :

Tous nos patients ont bénéficié d’une exploration par IRM cérébro-médullaire (n=65), dont 4
de ces patients ont realise une TDM ceérébrale initialement aux urgences sans et avec
injection de PDCI

Le protocole IRM que nous avons utilisé dans cette étude comporte des séquences pondérées
en T1, T2, FLAIR, séquence de diffusion, Séquence T13D et 5min apres injection de

chélates de Gadolinium.

séguence plan
T1 Sagittal
T2 Axial ou coronal
A Détage cérébral FLAIR Axial ou coronal
Diffusion axial
3D T1 Post Native : Axial
Gadolinium Reconstruction 3D
A étage médullaire T2 Sagittal
T1C+ Sagittal et axial

Tableau illustrant le protocole IRM utilisé chez nos patients
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B-Résultats de I’imagerie :

1-Aspects radiologiques :

a- IRM
Nombre Pourcentage
Forme 60 92%
16 24%
65 100%
Siege 39 60%
47 72%
3 4%
17 26%
signal 48 74%
16 24%
Diffusion 49 76%
39 60%
Rehaussement 18 28%
8 12%
Atrophie 51 78%
14 22%

Tableau illustrant les caractéristiques des lésions de la SEP dans notre série

b- TDM
La TDM réalisée chez 4 de nos patients s’est révélée normale dans 2 cas, et elle a objectivée
des plages lésionnelles hypodenses non rehaussées apres contraste de la SB sous corticale

dans 2 cas
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Les formes typigues :

Les formes radiologiques typiques sont retrouvées dans 95%

Figure 31:

Patiente de 40 ans, suivie pour SEP RR

Présence de multiples lesions de la SB sous corticale sus et sous tentorielle, et péri
ventriculaire, de forme arrondie et ovoide, confluentes par endroit et perpendiculaires a I’axe
des ventricules, décrites en hyposignal T1, hypersignal T2 et FLAIR, dont certaines sont

finement rehaussées apres injection de PC
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Figure 32 :

Patiente de 39, admise pour syndrome tétra pyramidal

Présence de multiples leésions hypointenses en T1, hyperintenses en T2, non réhaussées apres
contraste, intéressant la SB sus et sous tentorielle, et les pédoncules cérébraux dont certaines

sont perpendiculaires a I’axe des ventricules réalisant un aspect en « créte de coq »
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Figure 33 :

Patiente de 19 ans, présentant des vertiges depuis 2 ans

Présence de quelques lésions en isosignal T1, hypersignal T2 et FLAIR intéressant la SB
sous corticale, de disposition radiaire dans 1’axe des espaces péri veineuses « Dawson

finger », dont certaines sont rehaussées apres injection de PC

67




Figure 34 :

Patiente de 21 ans, suivie pour SEP

Présence de quelques hypersignaux T2 et FLAIR punctiformes de la SB sous corticale
frontale bilatérale, du corps calleux, de la moelle cervicale, ainsi que les 2 nerfs optiques

dans leur trajet intra orbitaire
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Figure 35 :

Patiente de 27 ans, suivie pour SEP RR

Présence de multiples lésions nodulaires en hypersignal T2 et FLAIR de la SB juxta corticale
et péri ventriculaire, le corps calleux, le bulbe rachidien et la moelle cervicale, dont une est

restrictive en diffusion et rehaussée apres injection de PC, au niveau para ventriculaire droite
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Figure 36 :

Patiente de 40 ans, suivie pour SEP progressive

Présence de multiples lésions nodulaires de la SB juxta corticale et péri ventriculaire, la
jonction bulbo médullaire et la moelle cervicale, décrite en hypersignal T2 et FLAIR, dont

certaines sont restrictives en diffusion et rehaussées apres injection de PC
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Figure 37 :

Patient de 36, suivi pour SEP

Présence de quelques Iésions de la SB péri ventriculaire en sus et sous tentorielle, décrites en
hypersignal T2 et FLAIR, restrictives en diffusion, rehaussées de facon annulaire apres

injection de PC
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Figure 38a : TDM cérébrale

Figure 38b : IRM cérébrale

Figure 38 :

Patiente de 40ans, admise pour syndrome tétra pyramidal

TDM cérébrale : plages lésionnelles de la SB sous corticale mal systématisées non
rehaussées apres injection de PC

IRM cérébrale : présence de multiples lésions nodulaires de la SB sous corticale et péri
ventriculaire en sus et sous tentoriel, decrites en hyposignal T1, hypersignal T2 et FLAIR,
présentant une restriction de diffusion en périphérie avec un rehaussement en anneau ouvert
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Figure 39 :
Patient de 24 ans, suivi pour SEP
Multiples Iésions nodulaires confluentes en hypersignal T2 intéressant le tronc cérébral, les

pédoncules et les hémispheéres cérébelleux ainsi que la moelle cervicale

Figure 40 :
Patiente de 23ans, suivi pour SEP
Quelques lesions nodulaires en hypersignal T2 au niveau pontique, la jonction bulbo

médullaire et la moelle cervicale
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Figure 41 :
Patiente de 34ans suivie pour SEP
Quelques lesions en hypersignal T2 de la moelle cervicale, ne dépassant pas la hauteur des 2

corps vertébraux, dont une est rehaussee de facon nodulaire aprées injection de PC

Figure 42 :
Patiente de 29 ans, suivi pour SEP progressive
Quelques lesions nodulaires de la moelle cervicale en hypersignal T2, rehaussées de fagon

annulaire apres injection de PC
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Figure 43 :

Patient de 61 ans, suivi pour SEP

Presence de multiples lésions de la SB sous corticale et péri ventriculaire, en sus et sous
tentorielle, le corps calleux qui est atrophié ainsi que la moelle cervicale, décrites en
hyposignal T1, hypersignal T2 et FLAIR, non rehaussées apres injection de PC. Il s’y associe
un élargissement du systeme cisterno ventriculaire et des sillons corticaux en rapport avec

I’atrophie cérébrale
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Les formes pseudo tumorales :

Elles sont retrouvés dans 5% des cas

Figure 44 :

Patiente de 39 ans, ayant présenté une hémiplégie gauche avec participation faciale,
récupérée partiellement sur un mois.

Présence de quelques lésions sus et sous tentorielles en hyposignal T1, hypersignal T2, dont
la plus volumineuse est sous corticale pariétale postérieure droite en cocarde avec un centre
hyperintense en T2 et une périphérie moins intense, sans effet de masse, présentant un

rehaussement annulaire incomplet en fer a cheval
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Figure 45 :

Patient de 26 ans, admis pour cécité bilatérale depuis 2 semaines

Présence de quelques lésions nodulaires de la SB sus tentorielle, décrites en hyposignal T1,
hypersignal T2, présentant une restriction de diffusion en périphérie avec un rehaussement
annulaire incomplet, dont la plus volumineuse est frontale gauche

L’analyse spectroscopique objective un pic de choline et de lactate sans baisse de NAA
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Figure 46 :

Adolescent de 16 ans, présentant des céphalées depuis 03 mois avec lourdeur de I’hémicorps droit
d’aggravation progressive.

Présence d’un processus 1ésionnel fronto pariétal droit décrit en hyposignal T1 hypersignal T2 et
FLAIR, restrictif en diffusion en périphérie et rehaussé en anneau incomplet apres contraste.
L’analyse spectroscopique objective un pic de Myoinositol, Choline avec Cho/ NAA> 2, et un pic
de Lactates. Sur les reconstructions 3DT1C+, des vaisseaux normaux traversent la lésion.

En per opératoire: Lésion sous corticale a paroi dure, de couleur jaune chamois, renfermant au
centre un liquide eau de roche rappelant le LCR

Anapath: Iésion inflammatoire compatible avec un SEP pseudo-tumorale
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IV-Intérét de ’imagerie dans le diagnostic

différentiel de la SEP

Plusieurs pathologies inflammatoires de la substance blanche peuvent poser le diagnostic
différentiel avec la SEP. C’est le contexte clinique, les données biologiques et parfois
certaines particularités sémeiologiques des lésions IRM qui permettront de réorienter le
diagnostic (atteinte des noyaux gris centraux, absence d’atteinte du corps calleux, prise de

contraste de I’ensemble des 1ésions, myélite extensive)

1-Neuromyélite optigue de Devic [80, 81, 82]:

Elle se manifeste par une atteinte simultanée ou successive de la moelle et des nerfs optiques
e Au niveau médullaire :
L’IRM retrouve une 1ésion intra médullaire étendue, en hypersignal T2 et en hyposignal T1,
touchant plus de trois segments vertebraux en hauteur et plus de la moitié de la moelle
transversalement. Elle atteint préférentiellement la partie centrale du cordon médullaire,
qu’elle peut déformer. Elle prend le contraste apres injection de gadolinium. L’atteinte est
plus fréquente en région cervicale. L’évolution se fait vers 1’atrophie avec dilatation du canal
de I’épendyme.
e Au niveau des nerfs optiques :
En phase aigué, on note un élargissement et un hypersignal T2 du nerf atteint, associés a un
rehaussement aprés injection de gadolinium. A distance une atrophie est fréquente.
e Au niveau cérébral
Hypersignaux T2 intra cérébraux correspondant a des Iésions démyeélinisantes
inflammatoires proches de la SEP, mais qui ne répondent habituellement pas aux criteres de
dissémination temporelle et spatiale.
Certains localisations sont spécifiques de la maladie: régions péri-ventriculaires, peri-

épendymaires et hypothalamiques

> Sérologie Ilg G-NMO (AC anti Aquaporine 4) positive.
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Figure 47 :

Patient de 30 ans, admis pour déficit des membres supérieurs_d’installation progressive sur
deux mois, BAV a droite. Bilan d’auto-immunité négatif.

Présence d’une plage 1ésionnelle de la moelle cervicale étendue de C2 jusqu’a C5 décrite en
hypersignal T2, hyposignal T1, rehaussée apres injection de PC

Présence également d’un hypersignal T2 des 2 nerfs optiques en rapport avec une NORB

— Neuromyélite optique de Devic
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Figure 48 :

Patiente de 54 ans, suivie pour NMO de Devic

Presence de multiples lésions en hypersignal T2 et FLAIR de la SB sous corticale et peéri
ventriculaire en sus et sous tentoriel et de la Moelle cervico-dorsale

Présence également d’un hypersignal FLAIR des 2 nerfs optiques en rapport avec une NORB
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2-ADEM (83, 84]:

L’encéphalomy¢élite aigué disséminée est une pathologie démyélinisante
monophasique. Elle survient dans les suites (7-15 jours) d’une infection ou d’une
vaccination et est plus fréquemment rencontrée chez 1’enfant.

La symptomatologie clinique est souvent plus séveére avec des signes neurologiques
pluri focaux pouvant aller jusqu’au coma.

Une méningite lymphocytaire avec une discréte hyperprotéinorachie est
habituellement associée au tableau clinique, le plus souvent sans profil oligoclonal a
I’¢lectrophorése des protéines.

L’IRM cérébrale montre des 1ésions en hypersignal en pondération T2, parfois en
hyposignal en pondération T1, de méme age, souvent rehaussées par le produit de
contraste.

Les lésions sont genéralement plus volumineuses pouvant prendre un aspect pseudo
tumoral ; elles atteignent des noyaux gris centraux, en particulier le thalamus avec
absence d’atteinte du corps calleux. L’évolution permettra de confirmer le diagnostic
avec absence de nouvelle poussée clinique et absence de nouvelle Iésion ou de trous

noirs sur les IRM de contréle.
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Figure 49 :
Patient de 27 ans, admis pour hémiplégie droite + aphasie d’installation rapidement
progressive sur 15 jours, ayant ATCD d’infection broncho pulmonaire traitée, une semaine
avant le début des symptomes. Examen clinique: syndrome tetrapyramidal
PL: Absence de profil monoclonal
Présence de multiples lesions nodulaires en hypersignal T2 et FLAIR, intéressant la SB juxta
corticale et péri ventriculaire en sus tentoriel ainsi que la moelle cervicale rehaussées
faiblement apres injection de PC

—> ADEM
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3-Infections du SNC :

a-Maladie de Lyme : Neuro Borreéliose [85]

» C’est une infection bactérienne a Borrelia Burgdorferi inoculée par morsure de tiques.
» formes cliniques:
e Aigue: méningoradiculite douloureuse, rarement encéphalomyéloradiculopathie
e Chronique: encéphalomyéloradiculite progressive
> Biologie: synthese intra thécale d’anticorps permettant d’affirmer le diagnostic.
> Radiologie :
¢ La méningoradiculopathie se traduit par une prise de contraste des espaces sous
arachnoidiens, centrée sur un nerf cranien ou un nerf périphérique.
e [’encéphalomyéloradiculopathie aigué ou progressive se traduit par des prises
de contraste sous arachnoidiennes s’associant a des lésions disséminées au sein
de la substance blanche dont certaines peuvent mimer des lésions de SEP.

> Evolution: Régression totale ou partielle sous ATB
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Figure 50 :

Patiente de 32 ans, qui présente depuis 1 an des troubles de la marche avec fourmillements
aux membres inférieurs ; Fiévre a 40°, Paraparésie avec aréflexie ostéo-tendineuse et un
syndrome cordonal postérieur.

Biologie : Ac anti B. burgdorferi type 1gG positifs dans le sang.

Patiente mise sous doxycycline avec bonne amélioration clinique.

IRM : Plages en hypersignal T2 et FLAIR de la SB péri ventriculaire en sus tentorielle et de
la moelle cervicale

—— Neuro Borréliose
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b-Leuco encéphalomyelite multifocale progressive : LEMP [86, 87, 88]
Infection des oligodendrocytes par une réactivation d’une infection latente par le
Papova virus JC
Contexte: immunodépression profonde (Leucémies aigues, SIDA,
Immunosuppresseurs: Natalizumab)

Déces dans 90% des cas entre 4 et 6 mois

Clinique : dépend du sic¢ge et de I’étendue des 1ésions de la SB: troubles visuels
révélateurs, troubles moteurs, troubles neuropsychologiques, épilepsie ; Pas de fiévre
ni ’HTIC ++++

IRM : Lésions en hypersignal T2 et hyposignal T1 intenses (LCR), atteignant la SB
sous corticale et péri ventriculaire, uni ou bilatéral, asymétrique, sans effet de masse,
ni de prise de contraste. Elles siégent préférentiellement dans les régions supra
tentorielles notamment pariéto-occipitales, mais peuvent toucher aussi les régions
infra-tentorielles, les NG ou le cortex

Diffusion: Zone centrale: ADC augmenté +++ (necrose), anneau périphérique: ADC
diminué (cedéme cytotoxique)

Spectroscopie : non spécifiques : réduction du pic de NAA, élévation de choline, pic
de lipides ou de lactates

Evolution: Progression des 1ésions ou €volution vers 1’atrophie, hypersignaux T2

homogenes
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Apreés une Semaine

Figure 51 :

Patient de 60 ans, suivi pour leucémie lymphoide chronique stade C sous chimiothérapie,
Admis pour aphasie de Broca avec hémianopsie latérale homonyme droite.

NFS : pancytopénie avec neutropénie a 1820 éléments/mm3.

IRM : Lésion fronto pariéto insulaire gauche en hypersignal T2, hyposignal T1 atteignant les
fibres en U, ne prenant pas le contraste, sans effet de masse sur la ligne médiane. La
séquence de diffusion révéle une restriction de diffusion en périphérie

L’évolution a été marquée par I’aggravation du déficit avec apparition d’une hémiplégie
droite. L’IRM de controle apres une semaine objective une extension de la plage Iésionnelle
vers le corps calleux — LEMP
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4-Maladies de systeme avec atteinte du SNC

a- Neuro Behcet [89, 90]:
> Les lésions correspondent a une atteinte inflammatoire péri vasculaire avec perte
neuronale et myélinique au contact.
» Clinique: aphtose buccale voire bipolaire (buccale et génitale). Il peut s’y associer des
arthralgies, des uvéites et une pseudo-folliculite.
> IRM:
e Au niveau cérébral : hypersignaux T2 de la substance blanche supra-tentorielle,
pouvant prendre le contraste, de type SEP- Like. Mais, ils sont souvent associés
a des hypersignaux T2 au niveau du tronc cérébral, des capsules internes, et des
noyaux gris centraux, en particulier du thalamus.
Evolution : Atrophie prédominante au niveau du tronc cérebral
e Au niveau médullaire : les lésions sont rares, souvent difficile de les différencier
de celles de la SEP.
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Figure 52 :
Patient de 24 ans, ATCD : Aphtose bipolaire récidivante, admise pour HTIC, hémiplégie
droite, Paralysie du IV en bilatéral
Présence d’une plage en hypersignal T2 et FLAIR de la SB sous corticale et profonde
intéressant la région pariéto temporo insulaire et capsulo lenticulaire gauche, le peédoncule
cerébrale gauche, rehaussée de facon hétérogéne apres injection de PC

—>  Neuro Behget
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b-Neuro Lupus [91, 92]:

» C’est une vascularite responsable d une démyélinisation d’origine ischémique

> Clinique : crises convulsives, mouvements anormaux, hémiplégie ou hémiparésie,
manifestations psychiatriques. Il peut s’y associe photosensibilité, arthralgies.

> Biologie: AAN positifs ; PL : pléiocytose, pas de synthese intra thecale d'lg.

> IRM :

e Au niveau cérébral : Hypersignaux T2 d’aspect SEP- Like, avec atteinte
possible des noyaux gris, rarement atteinte juxta ventriculaire ou du corps
calleux

e Au niveau médullaire : Myélite extensive, hypersignaux T2 plus étendus en

hauteur et en surface

Figure 53 :

Patiente de 30 ans, suivie pour lupus

Syndrome tétrapyramidal déficitaire + troubles de la sensibilité profonde.

Biologie: AAN positifs

IRM : présence de quelques hypersignaux T2 et FLAIR de la SB superficielle et profonde. Il
s’y associe un hyprsignal T2 étendue de la moelle cervicale faiblement rehaussée aorés
injection de PC — Neuro Lupus

90




c-Neuro Sarcoidose [93, 94]:
C’est une granulomatose atteignant les leptoméninges, les pachyméninges, la région
hypothalamo pituitaire et le parenchyme cérébral (Atteinte directe ou indirecte EVR)
Clinique : polymorphe, céphalées, névrite optique, crises d’épilepsie, signes
déficitaires focaux, atteinte de nerfs craniens, atteinte pulmonaire associée est quasi
constante
Biologie : (non spécifique) ; Enzyme de conversion sanguine, syndrome
inflammatoire,
PL : méningite lymphocytaire
IRM :

e Au niveau cérebral : Leptoméningite de la base ou diffuse avec atteinte
secondaire des nerfs craniens, du chiasma optique et de la région
hypothalamo-hypophysaire. 1l peut exister une extension des prises de
contraste le long des espaces péri vasculaires vers le parenchyme cérébral, se
traduisant par des 1€sions nodulaires rehaussées entourées d’cedeme. Il peut
s’associer a ces Iésions des hypersignaux T2 au sein de la substance blanche
juxta ventriculaire dont 1’aspect est proche des 1ésions de SEP.

e Au niveau médullaire : Atteinte des espaces lepto méningés, auxquels peut
s’associer une Iésion expansive prenant le contraste, pouvant mimer une

tumeur ou une SEP.
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Figure 54 :

Patiente de 35 ans, suivie pour sarcoidose, admise pour syndrome d’HTIC, crises
convulsives, syndrome tetrapyramidal

IRM : Présence d’un hypersignal T2 et FLAIR temporo insulaire et pontique associée a une
prise de contraste nodulaire lepto méningée et hypothalamo pituitaire

—> Neuro Sarcoidose
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d-Syndrome de Gougerot-Sjogren [95, 96] :
» C’est une exocrinopathie auto-immune
> Clinique : Syndrome Sec, neuropathie périphérique, syndrome démentiel, AVC,
atteinte des nerfs craniens notamment oculomotrice, myélopathie aigue ou chronique
» Biologie : AC Anti SSa et SSb positifs
> IRM :

e Au niveau cérébral : Hypersignaux T2 et FLAIR d’allure aspécifique touchant
la substance blanche sous-corticale et la substance blanche profonde, cortex et
noyaux gris

e Au niveau médullaire : Myélite transverse : Hypersignal T2 étendu,

centromédullaire prenant le contraste

e- Autres [97, 98]
La maladie de Wegener, Churg et Strauss : des lésions en hypersignal T2 et FLAIR de la
substance blanche correspondant a des Iésions ischémiques secondaires a une vascularite
granulomateuse, des lésions en hypersignal T2 et FLAIR de la substance blanche prenant le
contraste, secondaires a une atteinte granulomateuse, un épaississement de la tige pituitaire,

Ou un épaississement et une prise de contraste de la dure-mere
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Figure 55 :

Patiente de 53 ans, admise pour lourdeur des deux MI et du MS droit avec a I’examen:
Syndrome tetrapyramidal déficitaire, atteinte de la sensibilité profonde, syndrome
pseudobulbaire

Biologie : Syndrome sec, AC Anti SSa et SSb positifs

IRM : présence de quelques hypersignaux FLAIR de la SB superficielle et profonde péri
ventriculaire en sus et sous tentoriel et au niveau de la moelle cervicale

—> Syndrome de Gougerot Sjogren
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5-Leuco encéphalopathies vasculaires :

a- Dégenératives: Leucoareiose
Elles sont dues a I’atteinte de la microcirculation, souvent, dans un contexte de facteurs de
risque cardio-vasculaires, notamment I'nypertension artérielle.

IRM: infarctus de petite taille en hypersignal T2 et FLAIR, ces Iésions sont homogenes,
réguliéres intéressent particulierement les ganglions de base, la capsule interne et le tronc
cerébral, épargnent frequemment le corps calleux, la jonction cortico-sous-corticale et les
fibres en U. ces lésions ont tendance a confluer. Dans les formes évoluées, on reconnait
I’aspect typique en « parentheses » des capsules externes. A 1’étage sous tentoriel, peuvent
&tre rencontrés des hypersignaux non confluents centro pontiques. A ces anomalies visibles
sur les images ponderées T2, s’associent fréequemment des hyposignaux d’allure cavitaire en
T1 évoquant une lacune ou la présence de micro saignements sur les séquences T2*. Elles

ne sont pas observées au niveau médullaire.

Figure 56 :

Patient de 80 ans, admis pour céphalées + vertiges

IRM : Aspect en parenthéses des capsules externes en hypersignal T2 et FLAIR, typique des
leuco encéphalopathies d’origine vasculaire

— Leuco encéphalopathie vasculaire
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b-CADASIL: Cerebral Autosomal Dominant Arteriopathy with

Sucortical Infarcts and Leuco-encephalopathy [99]

> Affection héréditaire autosomique dominante liée a une mutation de la géne Notch 3
sur le chromosome 19. Artériolopathie cérébrale non amyloide, non liée a
I’athérosclérose, altérant les arteres cérébrales de petit calibre

» Clinique: forme familiale, Femme jeune
Crises de migraine avec aura, AVCI, épilepsie, démence sous-corticale

> IRM:

e Infarctus sous-corticaux et lacunaires récidivants, leuco-encéphalopathie sévere
avec lésions confluentes et symétriques de la substance blanche, dilatation des
espaces péri-vasculaires : EVR, micro-saignements

e Siege : Atteinte des pdles antérieurs des lobes temporaux, atteinte des capsules

externes, atteinte des fibres en U, atteinte du corps calleux
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Figure 57 :
Homme, 43 ans, consulte pour céphalées intenses hémi craniennes pulsatiles,
photophonophobie
Episode aigu fait de: Trouble visuel génant la conduite (amputations parcellaires de
I’hémichamp visuel), fourmillements ayant une distribution cheiro-orale
ATCD: Personnels: hémicranies pulsatiles depuis plus de 15 ans, un épisode d’amaurose
d’une durée d’une minute il y a 12 ans

Familiaux: infarctus cérébelleux chez la mere survenue a 65 ans
IRM : quelques hypersignaux FLAIR de la SB superficielle et profonde péri ventriculaire sus
tentorielle, millimétriques

— CADASIL
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V-Formes particulieres de la SEP:

A-Formes en fonction de 1’age de début

» La SEP est rare chez I’enfant, elle peut débuter avant 1’age de 15 ans (3 % des cas) [100].
La symptomatologie initiale n'est pas différente de celle rencontrée chez I'adulte, mais elle
est généralement mono symptomatique. L'IRM cérébrale retrouve les mémes aspects que
chez I'adulte et permet de faire le diagnostic différentiel avec I'ADEM [101, 102]. Les
diagnostics différentiels different en partie de I'adulte : les maladies métaboliques
(mitochondriopathies, anomalies du métabolisme des acides amines), les leucodystrophies
(métachromatiques, adrénoleucodystrophies).

> Un début de SEP aprés 1’age de 60 ans est possible mais rare (moins de 1 %). Le
diagnostic est difficile en raison de la coexistence possible de plusieurs pathologies
fréquentes (hypertension artérielle et myélopathie cervico arthrosique) qui associées a la
SEP, rendent l'interprétation de I''lRM plus délicate. L'étude du LCR est ici

particulierement intéressante.

B-Formes selon le mode de début clinique

Certains symptdmes sont rarement ou exceptionnellement révélateurs de la maladie : crises
d’épilepsie, surdité brutale, mouvements anormaux, episodes paroxystiques. La SEP peut

aussi se révéler par des troubles psychiatriques ou un syndrome démentiel.

C-Formes selon le mode évolutif

Certaines formes sont trés actives cliniguement ou conduisent & un handicap important moins
de 5 ans apres le debut. On parle alors de SEP « agressive ».
A ’opposé, dans 15 % a 20 % des cas, le handicap est minime ou absent apres 15 ou 20 ans

d’évolution. La SEP est alors dite « bénigne ».
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D-SEP et grossesse [103]

Il existe pendant la grossesse une diminution de la fréquence des poussées, tres importante
surtout au troisiéme trimestre par rapport a 1’année avant la grossesse (70 % de réduction de
la fréquence des poussées dans les 3 derniers mois de grossesse par rapport a 1’année avant la
grossesse). L’accouchement se déroule sans risque particulier. En revanche, une reprise des
poussées est fréquemment observée pendant le trimestre qui suit I’accouchement. Au total, il
n’y a pas plus de poussées au cours de 1’année grossesse (9 mois de grossesse et 3 mois apres
I’accouchement) que pendant I’année précédant celle-ci. Par ailleurs, le fait d’avoir eu des
enfants ne semble pas constituer un facteur d’aggravation de la maladie sur le moyen ou le

long terme.
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VI-Traitement :

Les différents traitements, médicamenteux et non medicamenteux, utilisés dans la sclérose en
plaques ont pour objectif de limiter la fréquence et 1’intensité des poussées pouvant laisser
des séquelles neurologiques, ainsi que d’améliorer les symptomes invalidants, permettent a
un patient atteint d’avoir sensiblement la méme espérance de vie que la population générale.
L’ensemble de ces traitements restent toutefois palliatifs et non curatifs au cours de cette
maladie, qui demeure a 1’heure actuelle chronique.

Les traitements différent selon les stades et I’évolution de la maladie. Ils sont couramment

séparés en 3 groupes :

A-Traitement de la poussée :

La poussée est 1’expression clinique d’une inflammation aigiie. Il s’agit de symptomes
neurologiques persistants plus de 24 heures, en dehors de tout facteur susceptible d’entrainer
des fluctuations de 1’état neurologique séquellaire (infections, fatigue, chaleur...).

Le traitement repose sur 1’injection par voie intraveineuse, de corticoides, pour leur pouvoir
anti-inflammatoire, habituellement a la dose de 1g par jour pendant 3 a 5 jours
(methylprednisolone : Solumédrol®), selon un schéma thérapeutique dit en « bolus ». Les
corticoides permettent d’accélérer la récupération neurologique post poussée (donc de
réduire la durée de la poussée) mais n’ont aucun effet sur la prévention des récidives de
poussees ou sur le handicap a long terme

Dans notre série, tous nos patients avaient bénéficié d’un bolus de méthylprédnisolone

(solumédrol), au moment de poussée

B-Traitement de fond :

Il vise a contrdler le processus pathologique, soit en agissant par des agents
immunomodulateurs sur des étapes de la réponse immune, soit en diminuant la réponse
immunitaire par des immunosuppresseurs, et, des que ce sera possible, en protégeant 1’axone
et la myéline, voire en favorisant leur réparation
Les immunomodulateurs :

« Interférons béta 1-a (Avonex®, Rebif®) et beta 1-b (Betaferon®, Extavia®) [104]

» L’acétate de glatiramere (Copaxone®)
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Les immunosuppresseurs :
 1’azathioprine (Imurel®), le cyclophosphamide (Endoxan®)
« La mitoxantrone
» Le Natalizumab (Tysabri®) [105, 106] ¢’est un anticorps monoclonal recombinant
humanisées, indigué en monothérapie comme traitement de fond des formes tres
actives de SEP rémittente-récurrente chez les patients adultes uniguement. Parmi ses
effets indésirables : les infections y compris la leuco encéphalopathie multifocale
progressive (LEMP) qui peut entrainer un handicap sévére voir le décés du patient.
Dans notre étude, 54% de nos patients on bénéficié d’un traitement de fond.
15.5% ont recu un traitement immuno modulateurs
38.5% ont bénéficié d’un traitement immuno suppresseurs : 24.6% sous Azathioprine, 9.3%
sous Ciclophosphamide, et 4.6% sous Natazulimab

1 patient a subi un traitement chirurgical pour SEP pseudo tumoral

C-Réeducation et kinésithérapie :

L'objectif du traitement vise I'autonomie fonctionnelle du patient en restaurant sa motricité
ou au moins en l'entretenant aussi longtemps que possible. La kinésithérapie est surtout
utilisée lors des périodes de rémission et réduite lors des poussées. Les exercices sont adaptés
en fonction des symptdomes, de 1’évolution et du type de SEP. Elle entretient les amplitudes

articulaires, réduit la spasticité, améliore la coordination et I’équilibre...

D-Traitements symptomatiques :

Ils ont pour but de traiter les complications de la maladie afin d’améliorer la qualité de vie
des malades. La spasticité peut étre combattue par des anti-spastiques (Bacloféne ou
Dantroléne) et par les injections de toxine botulinique. Les troubles urinaires doivent étre
surveillés et traités pour éviter les atteintes du haut appareil urinaire. Elles sont traitées par
des anti-cholinergiques et des alpha-bloguants. Les troubles sexuels, en particulier de
I’érection peuvent étre améliorés par une prise en charge médicamenteuse (injection intra
caverneuse de papaveérine ou de prostaglandine) et par un suivi sexologique. Les douleurs
sont soulagées par des antalgiques classiques, des tricycliques ou certains antiépileptiques, et

enfin une prise en charge psychologique a visée de soutien psychologique.
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VII-MONITORING IRM DE LA SEP

> Une IRM de contrdle annuelle peut étre proposée et sera comparée aux IRM

antérieures, a la recherche de nouvelles lésions T2 et de Iésions gadolinium+, et pour
évaluer la charge 1ésionnelle T2 et T1 (trous noirs) et 1’atrophie cérébrale qui sont
corrélées a 1’handicap [107, 108]
» L’IRM de contrdle pourra étre anticipée en cas d’aggravation clinique ou suspicion
d’une pathologie secondaire ou intercurrente, et dans 1’objectif d’initier un traitement.
» En cas de syndrome clinique isolé « CIS » (Signe d’atteinte focale du SNC d’une
durée d’au moins 24 heures, suggestif d’étre une premiere poussée de SEP), I’IRM de
contrble est recommandé pour évaluer la dissémination dans le temps [109, 110] :
e 6-12 mois pour CIS a haut risque (par exemple > 2 1ésions ovoides sur la
premiére IRM)
e 12-24 mois pour la CIS a faible risque (IRM cérébrale normale)
» Chez les patients traités par le Natalizumab, avec suspicion de LEMP
e [IRM tous les 3-6 mois : si sérologie virus JC positive

e [IRM tous les ans : si sérologie virus JC négative

IRM baseline _ IRM Si <1-2 lésions
Traitement

(=) lan<t<2ans Qmaintenirle TT

IRM tous les

5ans

Si > 2nouvelles lésions

Changer le traitement
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VII1-Evolution et Pronostic:

Certaines lésions T2 peuvent disparaitre en IRM, soit par phénomene de remyélinisation, soit
par régression des phénomeénes inflammatoires qui devaient étre associés a une
démyélinisation peu importante. Mais genéralement les Iésions en hypersignal T2
augmentent en nombre et en volume et deviennent confluentes. Certaines vont apparaitre en
hyposignal T1 marqué (trous noirs), non regressif, traduisant une destruction tissulaire avec
perte neuronale.

Progressivement va s’installer une atrophie cérébrale et médullaire, prédominante au sein de
la substance blanche. Celle-ci sera évaluée par 1’élargissement des structures ventriculaires et
des sillons corticaux et par I’amincissement du corps calleux qui s’appréciera sur les coupes
sagittales [111].

Dans notre série, les IRM de contrdle ont éte réalisées chez 36 patients (55.4%).

Elle a permis d’apprécier : la charge lésionnelle (Apparition de nouvelles lésions en T2,
augmentation en taille des lésions préexistantes), I’activité lésionnelle (Disparition ou
apparition de nouvelle prise de contraste), et I’atrophie

Les formes actives représentent 40% ; les formes stables15.4% des cas

Les « trous noirs » (Iésions en hyposignal T1 traduisant la perte neuronale) sont présents dans
26% des cas

L ’atrophie a été objectivée dans 22% des cas
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Figure 58 :

Patient de 35 ans, suivi pour SEP RR depuis 9ans, sous Endoxan tous les deux mois, qui a
présenté en 2013, une aggravation neurologique avec ataxie hemicorporelle droite

Examen : Syndrome cérébelleux sévere a droite

IRM : apparition de lésion nodulaires en hypersignal T2 de la SB frontale et hémisphérique

cérébelleuse droites
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Figure 59 :

Patiente de 25 ans, suivie pour SEP RR depuis 14 ans sous interféron avec EDSS a 1

IRM : disparition des lésions nodulaires en hypersignal FLAIR des centres semi ovales avec
diminution en taille et disparition de prise de contraste de la Iésion para ventriculaire frontale
droite

Apparition de quelques lésions en hypersignal FLAIR de la SB para ventriculaire dont une

prend le contraste au niveau occipital droit : SEP active
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Figure 60:

Patient de 20 ans, suivie depuis 8 ans pour SEP RR, dans sa forme agressive avec EDSS a 4,
marche impossible sans aide

Patient mis sous Natalizumab avec amélioration clinique progressive, actuellement: patient
autonome, marche sans aide, pas de trb sphinctériens, pas de fatigue. EDSS a 2

IRM : nette régression en nombre et en taille des hypersignaux FLAIR de la SB sus et sous

tensoriels ainsi que des Iésions de la moelle cervicale
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Les principaux parametres qui semblent corrélés a 1’évolution proviennent de I’IRM. La
présence d’une 1ésion active aprés un syndrome clinique isolé (SCI) multiplie par trois le
risque de survenue d’un deuxiéme épisode apres 3 ans d’évolution. Le risque d’évoluer vers
une SEP est de 40 % a 5 ans, 60 % a 10 ans, 75 % a 20 ans

Le pronostic dépend plus de 1’existence ou non de Iésions sur I’IRM initiale que du type de
présentation clinique. Si I’IRM est normale au début, ce risque est de 10 % a 5 ans et de 20%
a 20 ans. Si I’IRM est anormale, il est de 60 % a 5 ans et de plus de 80 % apres 10 ans [112,
113].

Le nombre de lésions initiales influence aussi I’handicap a long terme. S’il existe sur I'IRM
initiale trois ou quatre critéres de dissemination spatiale, le risque de handicap est important
apres 5 ans d’évolution de la maladie. S’il existe plus de dix 1ésions sur I’'IRM initiale, 75 %
des patients installeront un handicap perturbant leur vie quotidienne, et le tiers d’entre eux
auront besoin d’un appui unilatéral a la marche. Il en est de méme en cas d’accumulation

importante des lésions les 5 premieres annees
Corrélation imagerie par résonance magnétique conventionnelle et handicap
[114, 115]

Les corrélations entre la charge lesionnelle T2 et les parameétres cliniques comme le handicap

évalué par I’expanded disability status scale (EDSS) restent décevantes. Ceci est lié a
plusieurs facteurs : le manque de spécificité de I’'IRM conventionnelle par rapport aux
mécanismes physiopathologiques mis en jeu (Un hypersignal T2 peut en effet traduire un
¢ventail de modifications tissulaires, comme 1’cedéme, 1’inflammation, la démy¢linisation, la
perte axonale, la gliose... ) ; Absence de détection des anomalies diffuses au sein de tissus
cerébraux en apparence normaux, jouant un réle certain dans la progression de la maladie.
Elle ne détecte pas de facon optimale les plaques corticales, nécessitant des séquences
spécifiques

Fisniku et al. [112] ont montré que I’augmentation de la charge 1ésionnelle sur 20 ans était
significativement plus importante chez les patients développant une forme secondairement
progressive de la maladie par rapport a ceux conservant une évolution rémittente. Dans cette

cohorte, il existe aussi une corrélation significative entre la progression de la charge
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Iésionnelle au cours des 5 premiéres années suivant le SCI et I’aggravation du handicap
¢valué par ’EDSS.

D’autres paramétres radiologiques, plus spécifiques d’un mécanisme histopathologique, ont
été étudiés. Les « trous noirs » persistants sur les sequences pondérées T1 représenteraient
des zones associées a une perte axonale sévere. Les mesures de la charge lésionnelle T1 sont
corrélées de facon plus robuste avec le handicap clinique que la charge lésionnelle T2.

La présence d’une prise de contraste apres injection de gadolinium est un marqueur de
rupture de la barriére hémato- encéphalique, signant I’activité inflammatoire de la Iésion.
Plusieurs études ont démontré que le nombre et le volume de ces prises de contraste
pouvaient prédire le risque de survenue et la séverité des poussées. Apres un traitement
corticoide, la suppression des prises de contrastes pathologique est fortement corrélée avec la
rémission clinique.

Enfin, les mesures d’atrophie, facilitées par des techniques semi-automatisées, tant au niveau
cérébral que médullaire, semblent étre prédicteurs de la progression clinigue et du handicap
moteur ou cognitif [116, 117].

Il serait important de mieux comprendre les interrelations entre la démyélinisation, la perte
neuronale et les changements volumétriques afin de pouvoir utiliser ces mesures de fagon

fiable et validée dans le suivi des patients et la prise de décision thérapeutique.

Espérance de vie

Malgré la possibilité de handicap a moyen ou a long terme, I’espérance de vie ne parait pas
affectée dans la SEP. Cet état de fait résulte de I’amélioration de la prise en charge des

éventuelles complications apparaissant au cours de la maladie
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CONCLUSION



La Sclérose en plagues est une affection neurologique évolutive source de
handicap majeur chez 1’adulte jeune.

L’imagerie de la SEP a subi un progres majeur. L’IRM constitue un examen
incontournable pour le diagnostic positif de la maladie, et I’élimination des
diagnostics différentiels.

Elle a considérablement modifié¢ 1I’approche de cette maladie démy¢linisante, en
terme de précocité du diagnostic et de prise en charge ainsi que pour le suivi des

patients.

Le diagnostic et le suivi radiologique des patients atteints de sclérose en plagques
(SEP) nécessite un protocole d’acquisition en imagerie par résonance magnétique
(IRM) standardise et reproductible, en adéquation avec les recommandations

internationales

Les séquences d’imagerie non conventionnelle sont actuellement en plein
développement et pourraient représenter des outils particulierement intéressants

pour ameéliorer la connaissance de la physiopathologie de la maladie

La prise en charge de la maladie est devenue globale, et a considérablement
evoluée grace a la disponibilité des traitements de fond qui luttent essentiellement
contre la composante inflammatoire de la maladie. De nombreuses perspectives
thérapeutiques permettent d’espérer améliorer encore plus le pronostic a long

terme
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RESUME



Sclérose en plague : Apport de I’imagerie
A propos de 65 cas

Introduction :

La SEP est une pathologie inflammatoire chronique du SNC caractérisée par une destruction
des gaines de myeline par plaques, disséminées dans 1’espace et le temps.

C’est la plus fréquente des affections démyelinisantes du systéme nerveux central.

Elle touche I'adulte jeune, avec une prépondérance féminine.

L’IRM est I’examen de référence pour le diagnostic positif de la SEP, ainsi que pour bilan
de surveillance avec appréciation de 1’évolutivité et le pronostic de la maladie. Elle sert pour

également le monitoring et le diagnostic des complications des nouvelles thérapeutiques

Objectifs :
- Illustrer les aspects radiologiques en IRM de la SEP

- Etudier les aspects évolutifs sous traitement de la SEP

- Connaitre les diagnostics difféerentiels et les pieges diagnostics

Matériels et méthodes :

Nous avons réalisé une étude rétrospective chez 65 patients colligés sur une période de 03
ans (Janvier 2013 a Janvier 2016) aux services de neurologie et radiologie du CHU Hassan Il
de Feés.

Tous nos patients ont bénéficié d’une exploration par IRM cérébro-médullaire (n=65), dont
certains ont bénéficiés d’une TDM cérébrale initialement aux urgences, sans et avec injection
de PCI (n=4)

Le protocole de I’IRM comporte :

A T’étage cérébral : Séquences pondérées en T1, T2, FLAIR, diffusion, T1C+, +/- Séquence
de spectroscopie est realisée en cas de lésion pseudo tumorale.

A 1’étage cervicale : Séquences pondérees T2, T1C+.
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Nous avons analysé la sémiologie clinique, les signes radiologiques en IRM en insistant sur
les données des séquences conventionnelles, de la séquence de diffusion et de la séquence T1
apres injection de gadolinium pour la détection des signes d’activité.

L’évolution a été évaluée cliniqguement et radiologiquement avec mise au point sur les

facteurs de mauvais pronostic

Reésultats :
L’age de nos patients s’échelonnait de 16 a 60 ans avec une moyenne d’age de 33 ans. Le
sexe féminin est prédominant avec un sexe ratio de 2,4.

Les signes cliniques révélateurs sont polymorphes, dominés principalement par le déficit
moteur (69%) ; les troubles sensitifs (29%), suivis par I’atteinte cérébelleuse (24%) ; La
névrite optique rétrobulbaire (21%) ; les troubles sphinctériens (10%) ; les vertiges (9%),
I’atteinte des nerfs craniens (4%).

D’autres signes cliniques a type de céphalées, de dysarthrie (3%)

La TDM cérébrale a été réalisée dans 4 cas, elle était normal dans 3cas, pathologique dans
1cas.

L’IRM cérébrale a permis de poser le diagnostic positif en objectivant la dissémination
spaciale et temporale des lésions ; les formes typiques de SEP sont retrouvées dans 62 cas,
les formes pseudo tumorales dans 3cas. Elle a permis également de faire le suivi évolutif des
Iésions et la surveillance sous traitement.

Les formes récurrentes regressives sont retrouvees dans 86% des cas, secondairement
progressives dans 8% des cas, et primaires progressives dans 6% des cas.

Conclusion :

L’imagerie de la SEP a subi un progres majeur. L’IRM constitue un examen incontournable
pour le diagnostic positif de la maladie, et le suivi au long cours de la maladie

Elle a considérablement modifié 1’approche de cette maladie démyélinisante, en terme de
précocité du diagnostic et de prise en charge ainsi que pour le suivi des patients. Les
séquences d’imagerie non conventionnelle sont actuellement en plein développement et
pourraient représenter des outils particulierement intéressants pour améliorer la connaissance

de la physiopathologie de la maladie
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