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Résumé
Objectif :
neuropsychiatriques au cours de lupus systémique; en

Déterminer les différentes manifestations
définir le profil immunologique et enfin évaluer le profil
évolutif.

Patients et méthodes : Etude descriptive de 29 dossiers
de neurolupus (selon les criteres ACR 1999) durant une
période allant de 2001 a 2017. Les données ont été
recueillies sur une fiche comportant les variables
sociodémographiques, les

signes cliniques,

radiologiques, biologiques, immunologiques et le
traitement.
Résultats : La

neurologiques était de

fréquence des manifestations
59,18%. 11

28 femmes et 1 homme agés en moyenne de 33,02 ans,

s’agissait de

(ages extrémes allant 7 et 60 ans). Les MNP ¢étaient
présentes au moment du diagnostic dans 66,07%, elles
apparaissaient dans 1’année suivant le diagnostic dans
14,28%. Les MNP étaient représentées par : les
céphalées (18 cas) 62,07% ; 1’épilepsie (12 cas) 41,37%;
le syndrome confusionnel (10 cas) 34,48%. Un cas de
(my¢élite aigue, d’événement démyélinisant cérébral ;
d’AVC), 2 cas de (mouvements anormaux, de psychose
et de troubles de I’humeur) ; une neuropathie
périphérique dans 9 cas (31,03%). Les MNP étaient
associées entre elles dans 58,63% des cas. Vingt-deux
patients soit 75,86% ont eu au moins une complication
associée aux MNP dont les plus fréquentes étaient :
infectieuse (n=10), rénale (n=10)) et cardiovasculaire
(n=8). Les FAN ¢étaient positifs dans 90,47%, les
anticorps anti-ADN natif (89,65%) et les anti-Sm
(82,35%). Le traitement reposait sur la corticothérapie
systémique (48,28%) associé au cyclophosphamide
(17,24%). L’évolution était favorable dans 79,31% des
cas. Six patients sont décédés (soit 20,69%), notamment
pour crises convulsives et syndrome confusionnel aigu.
Les MNP (atteintes centrales) sont
fréquentes, inaugurales et graves chez les

Conclusion
lupiques
ayant une forte activité de la maladie.

Mots clé
traitement, Afrique noire

manifestations  neuropsychiatriques,
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Summary
different
manifestations; determine the immunological profile

Objective: Specify the neuropsychiatric
and evaluate the evolutionary profile.

Patients and methods: Descriptive study of 29
neurolupus records (according to the ACR 1999 criteria)
during a period from 2001 to 2017. The data were
collected on a sheet containing sociodemographic
variables, clinical signs, radiological, biological,
immunological and treatment.

Results: The frequency of neurological manifestations
was 59.18%. There were 28 women and 1 man with an
average age of 33.02 (extreme ages: 7 and 60 years).
NPMs were present at the time of diagnosis in 66.07%,
they appeared in the year following diagnosis in
14.28%. NPMs were represented by: headache (18
cases) 62.07%; epilepsy (12 cases) 41.37%; confusion
syndrome (10 cases) 34.48%. A case of (acute myelitis,
cerebral demyelinating event, stroke), 2 cases of
(abnormal movements, psychosis and mood disorders);
peripheral neuropathy in 9 cases (31.03%). NPMs were
associated with each other in 58.63% of cases. Twenty-
two patients (75.86%) had at least one NPM-related
complication, the most common of which were
infectious (n = 10), renal (n = 10), and cardiovascular (n
= 8). 90.47%, anti-native DNA antibodies (89.65%) and
anti-Sm (82.35%). Treatment was based on systemic
(48.28%) with
cyclophosphamide (17.24%), which was favorable in
79.31% of cases. Six patients died (20.69%), especially
for seizures and acute confusion syndrome

NPMs (central

inaugural and severe in lupus with high activity of the

corticosteroids combined

Conclusion: lesions) are frequent,
disease.

Key words: neuropsychiatric manifestations, treatment,
Black Africa.
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Introduction

Les manifestations neuropsychiatriques
(MNP) du lupus érythémateux systémique
(LES) sont fréquentes et hétérogenes [1].
L’atteinte  neurologique  centrale  est
majoritaire avec toutefois des tableaux
cliniques hétérogenes, allant des céphalées
ou syndrome tableaux
confusionnels aigus [1]. La prévalence
globale de ces MNP varie significativement
selon les études, allant de 20 a 97 % |1, 2, 3,
4]. En Afrique subsaharienne, peu d’études
ont été réalisées sur les MNP du lupus, ce
sont surtout des études d’ensemble portant
sur le profil clinique du lupus [5, 6, 7, 8].
L’objectif principal de I’étude était de décrire
les manifestations neurologiques du lupus
selon la commission ACR dans une cohorte
de patients lupiques.

anxieux  aux

(RAFMI)

Matériels et méthode

Il s’est agi d’une étude monocentrique
rétrospective exhaustive sur 18 ans (01
janvier 2000 au 31 décembre 2017). Elle a
porté¢ sur les dossiers de tous les patients
lupiques avec manifestations
neuropsychiatriques (MNP) qui répondaient
aux criteres diagnostiques de I’ACR 1999
[9]. Ces dix-neuf manifestations
neuropsychiatriques les plus caractéristiques
du LES sont rassemblées dans le tableau I.
Les causes infectieuses, médicamenteuses,
métaboliques, traumatiques, toxiques n’ont
pas ¢été inclues dans I’étude. Nous avons
recueilli les parametres cliniques, biologiques
(immunologie), imagerie (IRM cérébrale),
les traitements et 1’évolution. Seuls quelques
patients ont pu réaliser une ponction
lombaire, une IRM cérébrale, un EEG, un
EMG.

Tableau I : Manifestations neuropsychiatriques rencontrés dans le lupus érythémateux
systémique

Systéme nerveux central

Systéme nerveux périphérique

| - Méningite aseptique *
- Atteinte cérébrovasculaire
- Syndrome démy¢linisant *
- Céphalées*
- Convulsions
- Etat confusionnel aigu*
- My¢lite transverse
- Mouvements

(chorée)

- Dysfonction cognitive*
- Troubles de I’humeur*
- Troubles anxieux*
- Psychose*

anormaux

- Syndrome de Guillain-Barré

- Atteinte du systéme nerveux
autonome

- Mononeuropathie

- Myasthénie

- Atteinte des paires craniennes

- Plexopathie

- Polyneuropathie

* Atteintes diffuses du systéme nerveux central.

Résultats
Sur 49 patients lupiques, vingt-neuf patients
présentaient des manifestations

neuropsychiatriques soit une fréquence de
59,18%. On a noté 4 cas de lupus juvénile
avec MNP. L’effectif était constitué
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majoritairement de femmes (n=28), un seul
homme.

L’age moyen ¢était de 33,02 ans, (age
minimum : 7 ans, le maximum : 60 ans).

Les MNP observées sont détaillées dans le
tableau II.
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Tableau II : répartition des manifestations neuropsychiatriques observées chez les patients

Atteintes neuropsychiatriques Effectifs (n=29) Pourcentage (%)
Céphalées 18 62,07

Psychose 2 6,90

Troubles de 'humeur 2 6,90

Epilepsie 12 41,37

Accident Vasculaire Cérébral (AVC) 1 3,44

Syndrome confusionnel aigu 10 34,48
My¢lopathie (myélite aigue) 1 3,44

Evénement démy¢élinisant (cérébral) 1 3,44

Mouvements anormaux 2 6,90

Neuropathie périphérique 9 31,03

Les céphalées ¢taient la manifestation la confusionnel a 34,48% (10 cas). Au niveau

plus fréquente avec 62,07% (18 cas) suivies
de I’épilepsie a 41,37% (12) et du syndrome

Les MNP étaient isolées dans 41,37% et
associées entre elles dans 58,63% des cas.
Les MNP étaient présentes au moment du
diagnostic dans 66,07%, elles apparaissaient

dans D’année suivant la découverte de la
maladie dans 14,28% et 19,64% d’entre clles

du systeme nerveux périphérique, on avait
une neuropathie dans 9 cas soit 31,03%.

avaient été signalées a plus d’un an apres le
diagnostic.

Le profil immunologique de ces patients
atteints de MNP est détaillé dans le tableau
II1.

Les complications associées aux MNP ont
¢été détaillées dans le tableau IV.

Tableau III : profil immunologique des patients ayant des MNP.

Fausse sérologie syphilitique (n=8)

Facteur rhumatoide (n=18)

Immunologie Positif
FAN (n=21) 19 (90,47%)
Anticorps anti-ADN natif (n=29) 26 (89,65%)
SSA 14(82,35%)
Anticorps anti ENA SSB 7 (41,17%)
(n=17) UIRNP 13(76,47%)
Sm 14(82,35%)
Scl 1(5,88%)
Jol -
Anticardiolipine taux sérique élevé de d’IgG ou M (n=1) 1 (100%)
Test standardisé positif pour un anticoagulant circulant (n=1) 1(100%)

4(22,22%)

FAN : Facteur antinucléaire ADN : acide desoxyribonucléique ENA : antigénes solubles nucléaires (SSA,

SSB, UIRNP, Sm, Scl, Jol) Ig G : immunoglobuline G

Les FAN ¢étaient positifs dans (19
90,47%. Les anticorps anti-ADN
¢étaient positifs dans (26/29) 89,65%. Les

/21)
natif

anti-Sm étaient positifs dans

82,35%.

(14/17)

Tableau IV : Les complications associées aux MNP.
Complications Effectifs (n) Pourcentage (%)
Infectieuse 10 45,45
Rénale 10 45,45
Hématologique 9 40,90
Cardio-vasculaire 8 36,36
Pleuro-pulmonaire 6 27,27
Cutanée 3 13,63
Digestive 1 4,54
Gynécologique 1 4,54
Thrombo-embolique 2 9,09
Ophtalmologique 1 4,54
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Vingt-deux patients soit 75,86% ont eu au
moins une complication associée aux MNP
dont les plus fréquentes étaient infectieuse
(n=10), rénale (n=10), hématologique (n=9)
et cardiovasculaire (n=8).

Quatorze patients sur les 29 avaient recu un
bolus de corticoides a fortes doses avec relais
par voie orale pour la prise en charge des
MNP centrales. Le cyclophosphamide avait
été utilis€é majoritairement dans 17,24%
comme traitement de fond a I’apparition des
MNP.

Vingt-trois patients ont eu une évolution
favorable de leur MNP, soit 79,31%.

Six patients sont décédés (soit 20,69%), et
I’atteinte neurologique centrale était la cause
de ces déces notamment les crises
convulsives et le syndrome confusionnel
aigu.

Discussion

Les limites de notre étude sont lies a son
caractére rétrospectif .Certains symptomes
ont été banalisés par les médecins (ex : les
céphalées et les troubles de I’humeur) et
n’ont pas été parfois notés dans les dossiers
médicaux quand bien méme les patients s’en
plaignaient.  Aussi, peu  d’examens
paracliniques ont été réalisés (ex : IRM
cérébrale, EEG, EMQG).

Nous avons retrouvé une fréquence élevée
des MNP (59,18%). Les MNP étaient
majoritairement  associées  entre  elles
(58,63%). Dans la littérature, les MNP ont
une fréquence variable de 20 a 97% selon les
séries [1, 2, 3, 4].

L’atteinte du systéme nerveux central (SNC)
¢tait prédominante (68,97%). Dans la
littérature, 1’atteinte neurologique centrale est
majoritaire [10, 11, 12]. Plusieurs facteurs
peuvent  expliquer la  survenue de
manifestations neuropsychiatriques : lésion
vasculaire intracranienne (vascularite et
thromboses), autoanticorps anti-antigénes
neuronaux, anti-ribosomes et
antiphospholipides, et inflammation li¢e a la
production locale de cytokines [13].

Avant d’attribuer un trouble neuro-
psychiatrique au LES, il faut exclure les
causes  secondaires  (infectieuses,

médicamenteuses, toxiques, métabo-
liques, traumatiques) [11]. Les
corticostéroides systémiques a forte dose
peuvent occasionner des symptomes
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psychiatriques chez des patients traités pour

un LES [11].

La majorit¢ des MNP (66,07%) ¢Etaient
présentes au moment du diagnostic. Cela
pourrait s’expliquer par le retard au
diagnostic, en effet les patients consultaient

a un stade avancé de la maladie ou les
complications graves étaient déja installées.

La plupart des MNP surviennent au début de

la maladie ou dans la premiére année apres
l'apparition du LES, généralement en
présence d'une activité¢ généralisée de la
maladie [12, 13].

Les MNP centrales étaient dominées par les
céphalées (n=18) (62,07%), les crises
convulsives (41,37%) et le syndrome
confusionnel aigu (10 cas) (34,48%). Ces
symptomes étaient fréquemment associés
entre eux et observés au moment du
diagnostic.

Hanly [3] et Utterman [4] avaient aussi
retrouvé une prédominance des céphalées.
Selon les experts de ’EULAR ; la prévalence
des céphalées au cours du lupus est estimée
entre 10 et 97 % [13].

Au Canada, une équipe s’est intéressée a la
fréquence et aux caractéristiques des
céphalées et leur association avec l'activité
globale de la maladie et la qualité de vie liée

au lupus .Cette équipe concluait que
seulement 1,5% des patients avaient des
céphalées provoquées par le lupus et la
majorité des céphalées disparaissait avec le
temps, indépendamment des traitements
spécifiques du lupus [14].

L’épilepsie est également fréquente [4, 13,
15]. 1l s’agissait dans notre étude, le plus
souvent de crises convulsives tonico-
cloniques généralisées. Hanly avait confirmé

a travers une étude multicentrique (1631
patients lupiques), que la majorité des crises
convulsives survenaient au moment du
diagnostic (16). Les crises d'épilepsie sont
associées a une activité ¢levée de la maladie
[16]. Elles augmentent la morbidité et la
mortalit¢ [13]. Elles peuvent précéder les
autres  manifestations  systémiques de
plusieurs années [16].

Le syndrome confusionnel est caractérisé par
I’apparition aigué de déficits attentionnels et de
fluctuations de I’état de vigilance pouvant aller
jusqu’au coma. Il faut impérativement exclure
une cause secondaire avant de recourir a des
neuroleptiques ou d’intensifier le traitement
immunosuppresseur [11].
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Nous avons noté¢ un cas d’AVC ischémique
(3,44%). D’autres auteurs par contre, avaient
retrouvé des fréquences plus élevées Allal en
Algérie (31 %) [17] ; Mahfoudhi en Tunisie
(28 %) [16]. L’AVC représente 80% des
atteintes cérébrovasculaires [13].

Nous avons observé a ’IRM cérébrale un cas
de lésions démyélinisantes chez une patiente
souffrant de syndrome confusionnel avec
agitation et crises convulsives. Au Maroc,
Rharrabti rapportait également un cas de
lésions démy¢linisantes cérébrales révélé par
un tableau de syndrome confusionnel,
agitation et délire chez une patiente de 47
ans, d’évolution satisfaisante sous bolus de
corticoides et cures de cyclophosphamide
[18].

Ce diagnostic a pu étre sous-estimé dans
notre étude, car seulement 3 patients avaient
réalis¢ une IRM cérébrale devant les
complications  neurologiques  centrales
graves.

Nous avons observé un cas de my¢lite aigue
responsable d’une paraplégie chez une
nourrice de 2 mois. Le diagnostic a été fait a
la ponction lombaire et a I’IRM médullaire.
L’évolution n’a pas été satisfaisante malgré
les fortes doses de corticoides associées au
cyclophosphamide ; a cause du retard de
diagnostic (la patiente a consulté deux mois
apres I’installation du déficit).
Classiquement, cette complication est décrite
comme une manifestation aigue (tableau de
paralysie d'installation brutale, fébrile),
sévere avec un pronostic fonctionnel péjoratif
et une survenue tardive au cours de
I’évolution du lupus [11]. Cette myélite peut
étre inaugurale [19] ; comme chez notre
patiente.

Les troubles de I’humeur et les troubles
anxieux sont fréquents [3, 11, 20, 21]. Les
troubles de I’humeur avaient été observés
chez 2 patients (6,90%). Nous pensons que
les troubles de I’humeur ont été sous
diagnostiqués dans 1’étude car parfois
banalisés par les médecins et ainsi non
rapportés dans les dossiers des patients.

Les troubles de Il'humeur, deuxiéme
événement neuropsychiatrique le plus
fréquent chez les patients atteints de LES,

ont un impact négatif sur la qualité de vie
[20]. La dépression apparait comme la
manifestation la plus fréquente [20, 21].
Nous avons observé un cas de dépression
majeure chez une lupique avec des
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tendances suicidaires dont la prise en charge
a nécessité la collaboration avec un
psychiatre.

Dans notre série, I’atteinte du SNP ¢était de
31,03% (9 cas). Dans la littérature, I’atteinte
périphérique est rare et sa fréquence au cours
du lupus est variable (de 5 a 27%) [15, 17].
L’atteinte du SNP peut parfois révéler le
lupus [22, 23]. En effet, nous avons observé
un cas de tétraplégie d’installation brutale ;
due a une polyneuropathie sensitivo-motrice ;
axonale aigué, sévere des quatre membres.
Ce tableau a été révélateur de la maladie
lupique.

Prés d’un patient sur deux (48,28%) avait
recu des fortes doses de corticoides (bolus
avec relais par voie orale) associées parfois
au cyclophosphamide (17,24% des cas)
dans la prise charge des atteintes
neurologiques centrales graves.

La corticothérapie reste le traitement de
référence des manifestations séveres de
neurolupus, quand un processus
inflammatoire est suspecté. Les experts de
I’EULAR recommandent une corticothérapie
orale a 1 mg/kg dans le cas des méningites
aseptiques, des syndromes confusionnels et
des psychoses, ainsi que dans le cadre d’un
lupus actif sur le plan systémique et
compliqué de crises convulsives, de
mouvements anormaux, d’un accident
vasculaire cérébral [13].

L’évolution a ¢ét¢ marquée par des
complications chez 75,86% de nos patients,
notamment infectieuse (45,45%) et rénale
(45,45%). Six patients sont décédés
d’atteintes neurologiques centrales. La MNP
constitue la troisieme cause de mortalit¢ du
lupus apres les complications infectieuses et
’atteinte rénale.

Conclusion

Les MNP sont fréquentes chez nos lupiques
jeunes et sont le plus souvent présentes au
diagnostic avec une forte activité de la maladie.
Les atteintes centrales diffuses (épilepsie et
syndrome confusionnel aigu) sont prédominantes
et de mauvais pronostic. Le traitement associe
des corticoides a fortes doses et parfois un
immunosuppresseur (cyclophosphamide).

Les auteurs ne déclarent aucun conflit d’intérét.
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