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Abstract:

Introduction: les manifestations neurologiques dans les maladies inflammatoires chroniques sont de fréquence ET de
gravité variable en fonction de la pathologie. Elles peuvent étre centrales ou périphériques

Matériels ET Méthodes: étude rétrospective descriptive des enfants suivis a ['unité de rhumatologie pédiatrique au
service de pédiatrie IV a I’Hopital d’Enfants de Rabat pour une maladie inflammatoire chronique ayant présenté des
manifestations neurologiques centrales ou périphériques.

Résultats: Nous rapportons 12 cas suivis pour maladie de Behget dont 8 ont présenté des céphalées isolées et 4 cas une
hypertension intracrdnienne, 3 cas suivis pour lupus érythémateux disseminé ayant présenté respectivement. un
syndrome d’HTIC au cours de [’évolution, une polyneuropathie sensitivomotrice, un syndrome cérébelleux avec
hypertonie axiale des membres inférieurs; et 1 cas suivi pour syndrome de Sharp ayant présenté une parésie du membre
supérieur gauche

Conclusion: Les manifestations neurologiques peuvent inaugurer une maladie inflammatoire chronique. Elles sont trés
polymorphes, d’une gravité variable ET nécessitent une adaptation thérapeutique sous peine d’évolution redoutable

Mots clés: manifestations neurologiques, maladie inflammatoire chronique, Neuro-Behget, lupus érythémateux
dissémine, syndrome de Sharp.
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INTRODUCTION

Les manifestations neurologiques dans les maladies inflammatoires chroniques sont de nature, fréquence
ET de gravité qui variant en fonction de la pathologie. Elles peuvent étre centrales ou périphériques, de
survenue brutale ou progressive ET le pronostic varient en fonction de la pathologie, du moment de
survenue, moment du diagnostic (précoce ou tardif) ET de 1’age du patient. Dans notre étude, nous allons
discuter les manifestations neurologiques survenant lors du lupus érythémateux disséminé (L.E.D),
Maladie de Behget et du syndrome de Raynaud en pédiatrie en utilisant les dossiers des patients hospitalisés
en pédiatrie IV, Unité de rhumatologie, ou vus en consultation de rhumatologie pédiatrique pour une
maladie inflammatoire chronique : L.E.D, maladie de Behget ou syndrome de SHARP et ayant présenté
des manifestations neurologiques au moment du diagnostic ou durant 1’évolution de la maladie
(complications). Nous allons étudier les caractéristiques de la maladie ET les particularités des
manifestations neurologiques de chacune des trois maladies inflammatoires chroniques.

Matériels ET Méthodes

11 s’agit d’une étude rétrospective descriptive des enfants suivis au service de Pédiatrie IV, a I'unité de
Rhumatologie pédiatrique, ou vus en consultation de rhumatologie pédiatrique au sein de 1’Hopital
d’Enfants de Rabat (HER), pour une maladie inflammatoire chronique ayant présenté des manifestations
neurologiques centrales ou périphériques sur une durée allant de 2001 a Janvier 2012 Ont été étudiés tous
les dossiers de patients présentant une maladie inflammatoire chroniques : Maladie de Behget, Lupus
érythémateux disséminé ou Syndrome de Sharp et ayant présenté des manifestations neurologiques
centrales ou périphériques au moment du diagnostic ou lors de 1’évolution de la maladie. Ont été
enregistrés les données épidémiologiques, cliniques, biologiques, radiologiques évolutives ET
thérapeutiques des patients

Résultats:

DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES

Parmi les 19 cas suivis pour maladie de Behget en Pédiatrie IV et en consultation de Rhumatologie, entre
2001et 2012, 10 ont présenté des manifestations neurologiques au diagnostic ou au cours de 1’évolution,
soit 57, 8% de I’ensemble des cas. Sur 5 patients admis pour maladie de SHARP au service de Pédiatrie
IV, a I'unité de rhumatologie pédiatrique a I’Hopital d’Enfants de Rabat entre 2004 et 2011, 1 patient a
présenté des symptomes neurologiques (soit 20%des cas). 3 patients parmi I’ensemble des enfants suivis
en pédiatrie IV a I'unité de rhumatologie pédiatrique « 15 patients », ont présenté des manifestations
neurologiques au cours de leur maladie soit 20%. L’age moyen des patients suivis pour maladie de Behget
et ayant présenté des manifestations neurologiques est de 10, 2 ans L’age moyen des patients ayant présenté
UN L.E.D compliqué d’atteinte neurologique est de 8 ans L’4ge du patient suivi pour Syndrome de
SHARP au moment de I’apparition des manifestations neurologiques était de 16 ans.

PATHOLOGIES:

Maladie de Behget:

Parmi les 19 cas suivis pour maladie de Behget en Pédiatrie IV et en consultation de Rhumatologie, entre
2001et 2012, 10 ont présenté des manifestations neurologiques au diagnostic ou au cours de 1’évolution,
soit 57, 8% de I’ensemble des cas. Parmi ces 10 patients, 6 ont présenté des céphalées isolées avec un age
moyen de 10 ans. 2 autres patients ont eu des crises convulsives : un garcon de 4 ans et une fille de 15 ans,
chez qui I’électroencéphalogramme a objectivé respectivement un foyer de souffrance temporale antérieure
gauche et une anomalie paroxystique en temporo-occipital prédominant a droite. Les deux cas ont été
traités par le Valproate de sodium. 2 gargons cas suivis pour maladie de Behget ont eu une hypertension
intracranienne isolée (HTIC) due a une thrombophlébite cérébrale, leurs dges étaient de 8 ans et 11 ans.
L’ HTIC a été associée a une paralysie de la VIeme paire cranienne chez un gargon agé de 7 ans.
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Tableau n°1: différents manifestations neurologiques survenues au cours de la maladie de Behcet

L’atteinte Nombre | Age Sex EEG : IRM : Traitement
neurologique de moy e
patients en
Céphalées 6 cas 10 ans 5F/ 1G -
Crise 2 cas 4ans M foyer de Valprote  de
convulsive souffrance Sodium
temporale ant
gauche
15ans F anomalie Lésion juxta | Valprote de
paroxystique en | corticale Sodium
temporooccipital
HTIC 2 cas 8ans M Thrombo se
veineuse
du sinus
latéral
superieur
11 ans M
TDM
thrombose
cérébrale
HTIC et | 1 cas 7 ans M Thrombo se | AC+
paralysie de la du sinus AVK+
VIeme paire longétudinal | Acétazolamide
cranienne droit

II. Maladie de SHARP

Sur 5 patients suivis pour maladie de SHARP au service de Pédiatrie IV, a I'unité de rhumatologie pédiatrique a 1’Hopital
d’Enfants de Rabat entre 2004 et 2011, 1 patient a présenté des symptdmes neurologiques (soit 20%des cas)

Il s’agit d’un gargon de 14ans ayant un syndrome de SHARP selon les critéres de R. Kasukawa, qui a présenté 3 ans apres
le diagnostic une poussée de sa maladie avec atteinte cutanée et atteinte neurologiques sous forme de céphalées associées
a une parésie du membre supérieur gauche au cours de 1’évolution de la maladie. Une tomodensitométrie cérébrale, faite,
a objectivée une discréte atrophie cortico sous corticale avec présence de deux petites calcifications, 1’une en M de la
tente du cervelet et I’autre au niveau du noyau lenticulaire droit. Le patient a regu 3 bolus de Solumédrol relayés par une
corticothérapie orale:

*Isone 40mg/j avec traitement adjuvant

*Lopril 50mg/j puis 100 mg/j *Endoxan 100mg/j

L’évolution était favorable avec disparition des signes neurologiques.

III. LUPUS ERYTHEMATEUX DISSEMINE

3 patients parmi I’ensemble des enfants suivis en pédiatrie IV a 1’unité de rhumatologie pédiatrique (15
patients), ont présenté des manifestations neurologiques au cours de leur maladie soit 20%.

Cas n°l:

Patiente dgée de 9 ans, admise pour syndrome cedémateux, le diagnostic de Lupus érythémateux disséminé
été retenu selon les critéres de ’ARA, A I’examen neurologique, on a constaté un syndrome cérébelleux
avec une hypertonie axiale et des membres inférieurs. Les reflexes ostéo-tendineux étaient présents au
moment de ’examen. Une TDM an été faite objectivant une atrophie cortico sous corticale sans Iésion
parenchymateuse. La patiente a recu 3 bolus consécutifs de méthylprédnisolone relayés par une
corticothérapie orale avec bonne évolution. Deux mois apres, la patiente a présenté une poussée rénale en
plus de convulsions généralisées ET troubles de conscience secondaire a une HTA sévére.

CAS N°2:

Enfant suivie pour le Lupus érythémateux disséminé depuis 1’dge de 5 ans, a présenté X ans aprés un
syndrome d’hypertension intracranienne (céphalées, vomissements, fiévre, trouble de conscience avec
crises convulsives généralisées) associées a trois épisodes d’hématémeses de faible abondance. La
tomodensitométrie cérébrale faite, an objectivé UN accident vasculaire cérébral (AVC) ischémique sylvien
profond droit. L’enfant a bénéficié de 3 bolus consécutifs de méthylprédnisolone relayés par une
corticothérapie orale ET UN traitement antiagrégant plaquettaire. L’évolution clinique a été favorable avec
apyrexie retenue en 48heures avec reprise de 1’état de conscience ET disparition des convulsions sans
aucun déficit neurologique séquellaire.
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CAS N°3:

UN enfant agé de 14 ans, au moment du diagnostic selon les critéres de I’A.R.A, a bénéficié d’un
électromyogramme qui a montré une polyneuropathie sensitivomotrice.L’enfant a regu 3 bolus de
méthylprédnisolone relayés par une corticothérapie orale. UN mois apres, I’évolution a été marquée par
’apparition de convulsions généralisés, associées a une péricardite lupique, une TDM cérébrale a été faite
est revenue normale. L’enfant an été traitée par I’oxygénothérapie, diurétiques ET corticothérapie.
L’évolution était favorable.

AU TOTAL:

Les manifestations neurologiques représentent dans notre étude 57, 8% 20%, 20% respectivement dans la
maladie de Behget, le lupus érythémateux disséminé ET le syndrome de SHARP. Les manifestations
neurologiques sont polymorphes sur le plan clinique paraclinique ET évolutif

4 Discussion

Les manifestations neurologiques survenant au cours des maladies inflammatoires chroniques sont de
nature, fréquence ET de gravité variables d’une pathologie a I’autre. Elles peuvent étre périphériques ou
centrales. Nous allons étudier les différentes caractéristiques des manifestations neurologiques dans le
Lupus Erythémateux Disséminé, Syndrome de SHARP ET maladie de Behget

I. MALADIE DE BEHCET

La maladie de Behget est une vascularite multisystémique, inflammatoire chronique rare chez I’enfant [1].
Elle est des aphtes buccaux récidivants, des ulcéres génitaux, une atteinte inflammatoire oculaire, des
lésions cutanées et une atteinte fréquente des articulations. Les manifestations neurologiques sont
fréquentes (42% des cas) [2]. Elles sont séparées en deux grands types d’atteintes : les formes «
parenchymateuses », regroupant les atteintes intracérébrales (méningoencéphalites), par opposition aux
formes « extra-parenchymateuses », incluant les thromboses veineuses cérébrales et les anévrismes
artériels [3]. Dans une étude faite sur les enfants diagnostiqués pour maladie de Behget au CHU Ibn Sina
entre 1990 et 1998 la fréquence était de 46, 1%. Dans notre étude, elle est de 57, 8%. L’age moyen de leur
apparition est de 13, 5(715) [1]. Dans notre étude elle est de 6, 3. Leur survenue peut mettre en jeu le
Pronostic vital [4]. Les thrombophlébites représentent le tiers des manifestations [5] ET se manifestent une
fois sur deux par UN syndrome d’HTIC [X]. L’atteinte neurologique périphérique est exceptionnelle avec
une fréquence de 23 6% de I’ensemble des Neuro-behget [6]. Elle se manifeste par polynévrite, multinévrite
ou polyradiculonévrite [7]

II. Lupus Erythémateux Disséminé

L’atteinte neurologique, dans le LED a été enregistrée dans notre étude dans 20% des cas, taux conforme
aux données de littérature: 18 a 40% [8-9]. Elle peut parfois étre isolée retardant le diagnostic [10]. Dans
notre étude, 3 des patients, ont présenté des manifestations neurologiques : deux au moment du diagnostic
et un au cours de 1’évolution. Elle peut atteindre le SNC ou périphérique, pouvant présenter plusieurs
niveaux de gravité [11]. UN syndrome cérébelleux avec au scanner une atrophie cortico sous corticale sans
lésion parenchymateuse ont été retrouvé chez UN patient. Selon les données de la littérature, les
mouvements anormaux sont rares et la chorée est ’expression la plus fréquente [12, 13]. Les neuropathies
périphériques, beaucoup plus rares, peuvent revétir 3 aspects principaux : la neuropathie sensitive, mono
ou multinévrite et polyradiculonévrites type Guillain Barré [11]. Dans notre étude, UN seul malade a
présenté une polyneuropathie sensitivomotrice. Au cours de 1’évolution : Les trois patients ont présenté
des convulsions (soit 20% de 1’ensemble des patients suivis pour L.E.D). Les études antérieures ont trouvé
une fréquence de convulsions trés variée : une étude faite au Cuba en 1981 a trouvé un taux de 19,3% [14]
alors qu’une autre étude faite en Inde en 1993 a trouvé une fréquence de convulsion de 60% [15]. La
survenue des convulsions au cours du L.E.D peut étre en rapport avec une atteinte spécifique ou étre
secondaires a une hypertension artérielle (H.T.A), a une thrombose vasculaire voire a une infection [10].
Dans notre étude, les convulsions étaient en rapport avec une hypertension intracranienne (H.T.I.C) avec
un AVC ischémique sylvien profond droit chez un malade et en rapport avec une HTA sévere chez les 2
autres. UN des trois patient’s a présenté des céphalées, suite 8 UN syndrome d’hypertension intracranienne
(H.T.I.C). Selon Mitsikostas et al [16] les céphalées peuvent étre UN composant de lupus actif.

III. Syndrome de SHARP:

Dans notre étude, un des cinq cas suivis pour syndrome de SHARP a présenté des manifestations
neurologiques sous forme d’une parésie du membre supérieur gauche associé¢ a des céphalées soit un
pourcentage de 20%, un taux conforme aux données de la littérature qui rapporte une fréquence de 25%

[17]
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5 CONCLUSION

Les manifestations neurologiques peuvent inaugurer une maladie inflammatoire chronique. Elles sont trés
polymorphes, d’une gravité variable ET nécessitent une adaptation thérapeutique sous peine d’évolution
redoutable
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