CAS CLINIQUE

Etat confusionnel aigu chez un homme de 82 ans
rapidement résolu apres corticothérapie

82-year-old man with delirium fully recovered with corticoid treatment
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RESUME

Un patient de 82 ans a présenté un état confusionnel
aigu quelques semaines aprés un zona frontal. Un
diagnostic d’encéphalomyélite aigué disséminée a été
retenu.

Cette pathologie représente une entité rare, surtout
a l'age adulte. Elle est caractérisée par une atteinte
inflammatoire du parenchyme cérébral suite a une
réaction auto-immune. La clinique se présente
généralement sous la forme d’un déficit neurologique
plurifocal. Le traitement repose sur 'administration de
corticoides intraveineux suivi d’un traitement per os a
dose dégressive. Le patienta présenté une récupération
neurologique compléte aprés cette prise en charge.
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ABSTRACT

A 82-year-old man developed a delirium a few weeks
after a facial herpes zoster infection. He was diagnosed
with acute disseminated encephalomyelitis. It is not a
commune disease in geriatric patient. The pathology
is a cerebral auto-immune reaction characterized by
plurifocal neurologic symptoms. The treatment is based
on intravenous administration of high dose corticoids
followed by a decreasing oral treatment. The patient
fully recovered after this therapy.
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INTRODUCTION

L’encéphalomyélite aigué disséminée (ADEM) est une
maladie rare. L’incidence exacte n’est pas connue mais
quelques cas sont décrits chaque année chez les enfants!.
L’age médian de présentation est de 5 a 8 ans. Il n’y a pas
de prédominance d’un genre bien que certains articles
mettent en évidence une prédominance masculine.

La maladie se développe généralement a la suite d’une
infection ou une vaccination (rubéole, oreillons, varicelle,
...). Cependant, la pathogenése n’est pas entiérement élu-
cidée. En effet, deux mécanismes ont été proposés. Le

premier met en évidence une réaction auto-immune par
réciprocité antigénique entre les antigénes de la myéline
et les antigénes nouvellement rencontrés (infection ou
vaccination). L’autre souligne une augmentation de la
perméabilité vasculaire et la congestion au niveau du sys-
téme nerveux central secondaire a la circulation de com-
plexes immuns ou de facteurs humoraux qui se dévelop-
pent aprés un contact avec ces nouveaux antigénes. Une
combinaison de ces deux mécanismes définit le plus pro-
bablement la physiopathologie de la maladie3.
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Un patient 4gé de 82 ans se présente a la consultation
de neurologie de notre institution pour état confusion-
nel aigu évoluant depuis un mois. Il est accompagné
de son épouse qui explique que le patient présente
des troubles de la mémoire, qu’il est désorienté dans
’espace et que son comportement est de plus en plus
agressif. Le patient a eu un zona frontal deux mois
auparavant traité par aciclovir 800 mg durant 5 jours
et fucidine créme.

Dans les antécédents, on peut citer un asthme aller-
gique, une hypothyroidie substituée, une hypertension
artérielle, une hypercholestérolémie et un diabéte de
type 2. Son traitement consiste en la prise de nébivo-
lol, acide acétylsalicylique, atorvastatine, olmésartan,
metformine et L-thyroxine. Le patient ne présente pas
d’assuétude particuliére.

Le patient est transféré aux urgences. Il est bien orienté

dans le temps et 'espace, les pupilles sont isocores
et réflectives, il n’y pas de nystagmus, ’examen des
paires craniennes est normal et symétrique, il n’y a pas
de trouble de la sensibilité, les manceuvres de Minga-
zzini et Barré sont tenues, les réflexes sont vifs et sy-
métriques.

Un scanner cérébral montre de vastes plages hypo-
denses entreprenant la substance blanche des deux
lobes frontaux, des régions temporales antérieures,
profondes droites et gauches et du lobe pariétal droit.
Au vu de ces résultats, une IRM cérébrale est immé-
diatement réalisée (figure). Sur les séquences FLAIR
(figure), la substance blanche temporale antérieure,
profonde et frontale, dans les deux hémisphéres ainsi
que partiellement les sillons et les scissures voisins,
présentent un signal spontanément élevé. Les lobes
pariétaux sont partiellement entrepris, les lobes occi-
pitaux sont pratiquement indemnes ainsi que le conte-
nu de la fosse postérieure.

IRM cérébrale.

A : Séquence flair, coupe coronale : la substance blanche temporale présente un signal spontanément élevé (fleche) ;

B : Séquence flair, coupe axiale : la substance blanche du lobe frontal présente un signal spontanément élevé (fléche) ;
C: Séquence T2, coupe axiale : le ruban cortical frontal parait discrétement entrepris (fleche) ;

D : Séquence diffusion, coupe axiale : on observe surtout un hypersignal au niveau de la substance blanche temporale,

frontale et partiellement pariétale.
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Une ponction lombaire a ’'aspect eau de roche, il n’y
a pas de leucocyte, la protéinorachie est de 0,72 g/L,
la glycorachie est de 65 mg/dl etily a peu de globules
rouges. La culture reviendra négative. La recherche
de bandes oligoclonales et I'index IgG n’a pas été ef-
fectué. Un électroencéphalogramme décrit un tracé
symétrique relativement bien structuré, un rythme
postérieur dominant a 6Hz, régulier, répondant a la
réaction d’arrét a l"ouverture des yeux, sans ralentis-
sement focal ou d’élément irritatif décelé et ’épreuve
d’hyperpnée n’apporte pas de nouveaux éléments. En
conclusion, il existe un ralentissement du rythme fon-
damental sans activité épileptiforme a I'EEG.

Un traitement par acyclovir intraveineux est rapide-
ment initié au vu de la suspicion de méningoencépha-
lite virale.

Cependant, la symptomatologie perdure et s’aggrave.
Le patient est désorienté dans le temps et partielle-
ment dans ’espace, il est anosognosique, présente un
ralentissement psychomoteur, des difficultés a passer
d’une tache a lautre, le calcul mental est altéré ainsi
que le rappel de trois mots, il présente des troubles
de I’élocution et il devient trés agressif. Un nouvel EEG
met en évidence un rythme de base a 5Hz, diffus, non
réactif a 'ouverture des yeux, ’hyperventilation ne mo-
difie pas le tracé et il n’y pas d’activité épileptiforme.
Au bout de trois jours de traitement par aciclovir, la
PCR herpes du liquide céphalo-rachidien revient né-
gative. La PCR peut s’avérer étre faussement négative
dans les premiers jours de la symptomatologie, ce qui
n’était pas le casici.

Vu le délai d’un mois aprés le zona, I’hyperprotéino-
rachie et I'aspect typique de I'IRM cérébrale, le dia-
gnostic d’encéphalomyélite aigué disséminée est rete-
nu et un traitement par corticothérapie intraveineuse
est débuté (Méthylprednisolone 1000 mg IV une fois
par jour). Trois jours aprés le début du traitement, le
patient ne présente plus aucun signe de confusion et
il récupére un état neurologique tout a fait normal. Le
patient a également développé une insuffisance ré-
nale aigué stade AKIN 3 d’origine toxique secondaire
au traitement par aciclovir, rapidement résolue a l’ar-
rét de celui-ci et le début de la prise de corticoides. Le
traitement intraveineux est continué durant un total de
cing jours et poursuivi par un schéma dégressif de mé-
thylprednisolone per os durant quatre semaines.

Il est revu a la consultation de neurologie 2 semaines
plus tard et aucune séquelle neurologique n’est mise
en évidence. Le patient est tout a fait cohérent, bien
orienté dans le temps et ’espace, ne présente aucun
trouble phasique et 'examen neurologique est stricte-
ment normal.

DISCUSSION

L’encéphalomyélite aigué disséminée (ADEM) est plus
fréquente chez l’enfant et l'incidence chez I’adulte
n’est pas connue. Il existe peu d’articles concernant
’épidémiologie a I’age adulte surtout chez la personne
agée. Le pronostic dans cette classe d’age est inconnu.

La maladie apparait généralement quelques semaines

aprés une infection, ce qui a été le cas pour notre pa-
tient ol la symptomatologie a commencé quelques
semaines apres un zona frontal droit traité par aciclo-
vir. Pour rappel, le traitement par aciclovir est surtout
utilisé pour le zona ophtalmique en prévention des
complications oculaires. L’une des causes les plus fré-
quentes de réactivation d’une infection a Herpes zoster
est la diminution de 'immunité a médiation cellulaire
spécifique en raison du vieillissement (immunosénes-
cence). Plus de deux tiers des cas de zona surviennent
chez les personnes dgées de plus 60 ans. L’incidence
augmente également avec l'immunodépression que
cela soit en raison d’une maladie ou a la suite d’un
traitement immunodépresseur4. Dans le cas de notre
patient, il n’y avait pas d’immunodépression mis a part
’age avancé, notamment la recherche de HIV était né-
gative.

L’ADEM se caractérise par le développement aigu d’une
encéphalopathie avec déficit neurologique plurifocals.
Notre patient a présenté un état confusionnel subai-
gu avec troubles de la mémoire et du comportement
comme présentation clinique. Un scanner cérébral a
d’abord été réalisé. Cependant, celui-ci peut s’avérer
normal et ne représente pas un bon test diagnostique
pour mettre en évidence cette pathologie. Par contre,
’IRM montre typiquement des lésions diffuses au ni-
veau de la substance blanche, surtout sous-corticales
comme dans le cas de notre patient®.

L’ADEM est un diagnostic d’exclusion. Le principal dia-
gnostic différentiel @ évoquer face a ce tableau est une
encéphalite infectieuse. Des prélévements bactériolo-
giques, des sérologies ainsi qu’une ponction lombaire
avec cultures bactériennes et PCR virales doivent étre
rapidement réalisés. Plus précisément, il faut craindre
’encéphalite herpétique qui peut mimer un ADEM. Un
traitement antiviral empirique doit alors étre débuté
sans attendre3.

D’autres diagnostics différentiels sont également a
mentionner comme les maladies neuro-immunolo-
giques parmi lesquelles on peut citer la sclérose en
plagues ou l’encéphalite a NMDA. Cependant, la re-
cherche de bandes oligoclonales ou le dosage des
anticorps anti NMDA pour aider au diagnostic n’ont
pas été réalisés. Les lésions de sclérose en plaque
peuvent différer au niveau de U'IRM. En effet, ’ADEM
présente plutot des |ésions de la substance grise pro-
fonde et au niveau cortical. Les |ésions sont plus dif-
fuses, bilatérales, mal délimitées et globulaires ce qui
n’est pas le cas des images de la sclérose en plaques®.
D’autres pathologies plus fréquentes chez le patient
immunodéprimé peuvent également copier la sympto-
matologie de 'ADEM telles que la leucoencéphalopa-
thie multifocale progressive (LEMP) ou le lymphome.
Cependant les symptdomes se développent de facon
plus insidieuse3. De plus, notre patient n’était pas im-
munodéprimé. Un autre diagnostic différentiel a citer
est celui du syndrome d’encéphalopathie postérieure
réversible (PRES syndrome). Néanmoins, les lésions
prédominent au sein de la substance blanche des ré-
gions cérébrales postérieures pariéto-occipitales ce
qui n’est pas le cas de notre patient. En outre, celui-ci
ne souffrait pas d’hypertension artérielle mal contrdlée
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et il n’y avait pas de prise d’immunosuppresseurs qui
sont les principaux facteurs favorisants?.

Une fois le diagnostic d’ADEM retenu, un traitement par
corticothérapie constitue la premiére ligne de prise en
charge (methylprednisolone 10-30 mg/kg/jour, maxi-
mum 1 g/jour). Une guérison compléte est observée
chez 50 a 80 % des patients. Un traitement oral est en-

CONCLUSION

suite poursuivi a dose dégressive pour éviter un risque
de rechute?. Le traitement par corticoides peut ne pas
s’avérer efficace. Les alternatives sont les immunoglo-
bulines ou la plasmaphérése pouvant étre utilisée en
seconde ligne®.

Le taux de mortalité est plus élevé lorsque la maladie
se développe a ’age adulte™.

L’encéphalomyélite aigué disséminée est une maladie rare auto-immune démyélinisante du systéme nerveux
central. La pathologie se développe généralement a la suite d’une infection ou une vaccination et la symptoma-
tologie est caractérisée par un trouble neurologique plurifocal. C’est un diagnostic d’exclusion et le traitement
repose sur ’administration de corticoides a hautes doses en premiére ligne.

L’objectif de cet article est d’attirer ’attention sur I’existence de cette maladie rare chez le sujet 4gé qui peut avoir

un mauvais pronostic.
Conflits d’intérét : néant.
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