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A PROPOS D'UN CAS D'ANGIOMATOSE ENCEPHALO -
TRIGEMINEE SANS CALCIFICATION CEREBRALE VISIBLE ¢

Par E. Tchehrazi €44F et Dj. Brimani £434%

Notre malade est une petite fille agée de 10 ans hospitalisée lc 22
Avril 1964 dans la clinique neurologigue de la Faculté de Médecine i
I'hdpital Pahlavi pour épilepsie Bravais-jacksonienne gauche avec angiomatose
diffuse prédominant dans le domaine du trijumeau droit. Lhistoire de la
malade nous révéle qu'elle a toujours présenté des crises convulsives de
I'hémicorps gauche, a raison d’une i plusieurs par jour avec perte de con-
naissance en cas d'atteinte de I'hémiface gauche,

Dés I'abord, I'aspect lagophtalmique et angiomateux de la malade
est frappant, [l'angiome occupant toute I'hémiface droite, lc nez et une
partic de 1'hémiface gauche avec atteinte des lévres, surtout la lévre infé-
rieure trés épaisse et pendante.

Par ailleurs, on trouve surtout des taches angiomateuses au niveau
du bras droit, de la région fessiére droite, de la jambe droite et la face
externe des grandes lévres, de méme on rencontre ces mémes taches au
niveau des muqueuses en particulier la face interne de la joue droite et de
la conjonctive de !'oeil droit.

A l'examen neurologique, on note une hémiparésic gauche avec hé-
miatrophie légére prédominant nettement sur la main gauche.

Les réflexes ostéo-tendineux rotuliens, achiiléens, bicipitaux, tricipitaux,
stylo-radiaux et cubito - pronateurs sont trés légérement exagérés 4 gauche.
it y a signe de BABINSKI & gauche alors que le réflexe cutané plantaire
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droit‘cst indifférent. Les réflexes cutanés abdominaux sont normaux.

Les troubles de la sensibilité restent grossiérement superposables i
{"hémipardsie.

Les paires craniennes sont normales a4 l'exception du nerf optique
droit ( la vision étant abolic A droite du fait du glaucome de cet oeil avec
excavation post - glaucomateuse de la papille ). L'examen de l'oeil et du
fond d’oeil gauche est normal. Le reste de l'examen de laboratoire sont
les suivants:

Globules rouges de taille et de formes normales @ 3.900.000 par mm3,
globules blanc, 12.000, formule leucocytaire. Polynucleaires 70 p. 100,
Eosinophiles 2 p. 100, monocytes 4 p, 100: Lymphocytes 24 p. 100. Urée
sanguine 0,45 g pdr litre, Temps de saignement 2mn 30 5. Temps de
coagulation 4 mn. Calcium du sang: 100 mg par litre. Phosphore sangain:
38 mg par litre. Phosphatase alcaline : 7,8 unités Bodansky; Cholestérol .
2,65 g par litre. Les exumens sérologiques sont négatifs. L'analyse des
urines ne révele pas d'anomalies,

L'examen du L. C, R,: Sucre 0,45 g. par litre. Albumine 0.12 g par
litre. Chlorure 7,2 g par litre. Fléments ; 3 lymphocytes, 10 globules rouges
par mm3. Le benjoin colloidal est normal.

La radiographie standard du crine ne montre aucune anomalic notable,
en particulier it n'y a pas de calcifications cérébrales visibles, telles qu'on
voit habitucilement dans la maladie de STURGE.WEBER_KRABBE.

L électroencéphalographic révéle un rythme de base diffus de 5 4 6
cycles par scconde, peu volté, moins ample & droite qu'd gauche, entrccou;_aé
par des oscillations encore plus lentes de 3 4 4 ¢ys., & légére prédomi..
nance gauche. La réaction d’arrét visuelle existe. L'hyperpnée n'a pu &tre
faite pz:r suite de mangue de la cooperation de la malade, celle —ci étant
oligophréne. 11 n'y a pas d’entrainement occipital sous stimulation lumineuse
intermitiente.

Conclusion : Immaturation cérébrale avec lenteur des rythmes céré.
braux; légére dépression du rythme de fond 4 droite { coté de Ejangiome ).

La vemtriculographie : montre une atrophie corticale légire, 4 pré..
dominance droite, les ventricules ne sont pas déviés ni dilatés.

Llangiographie carotidienne droite et gauche nous montre des lacis
angiomateux disséminés au niveau des hémisphéres prédominant cependant
en pari¢to_occipital droit.

Conclusions: Il s'agit donc d'une petite fille atteinte d'angiomatose
encéphalo _trigéminée sans calcifications cérébrales visibles, celles_ci pouvant
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apparaitre par la suite.

Dans les antécédents ascendants ot collatéraux (5 fréres et soeurs )
on ne trouve aucune anomalie clinique, en particulier, il n'y a pas d'an
giomes cutanés ou réliniens, Nous suivons cette malade régulicrement,

Rappél des Caractéres de I'Angiomatose Encephalo-Trigemineé:

On sait qu'en 1870, STURGE, ophtalmologiste anglais déerivit pour
la premiére fois Passociation des crises pileptiques avec un  glaucome et
un naevus de la face et pensa & la présence d'un angiome méningé.

Par la suite, d’autres auteurs, tels LANNOIS ot BERNOUD (1895)
NARCKE (1905), HEBOLD (1913) ont rapporté des cas similaires.

En 1922 PARKES WEBER 2 montré dans un cas Fimage caracte.
ristique de calcification cérébrale. Plusicurs observations, en particulier celles
de Clovis. Vincent et Heuyer se référant aux angiomes veineux calcfids de
la pic_mére furent rapportées. Mais ce fut Knud KRABBE qui, en 1934,
démontra la localisation corticale et non pas pie.mérienne des calcifications.

La maladie de Sturge _ Weber _ Krabbe se compose de quatre syn -
dromes que nous décrivons trés briévement -

1. Syndrome Cutané,

L'aspect angiomateux de malade cst trés typique. 1l s’agit d’un naevus
famnicus congénital do Phémiface qui peut &tre plan ou saillant (angiome
tubéreux ), dépassant quelquefois Ia ligne médianc.

Sa topographic n’est pas toujours complétement  superposable & la
distribution des branches du trijumeau,

L’angiom: peut atteindre aussi les muqueuses { levres, langue, face
interne de la joue, voile du palais, muqueuse génitale ).

Il peut s’accompagner d’hémihypertrophie  cranio - faciale (la lévre
inféricure trés grosse et pendante de notre cas )

2- Syndroms Ncuropsychiatrigue :

L'¢pilepsie est la plus communément rencontrée surtout du type
Bravais - Jacksonien (coté opposé a I'angiome }, mais parfois aussi on
observe I'épilepsie généralisée ou encore des équivalents comitiaux.

Les troubles moteurs vont de la parésie jusqu'd I"hémiplégie croisée.

L'arriération mentale, de Pimbécilité 4 1'idiotie, se trouve dans 60
p. 100 des cas.

L’¢lectroencéphalogramme montre souvent des altérations lentes lo_
calisées ou généralisées avec baisse de Famplitude du ¢oté de Pangiome
cérébral .
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3- Syndrome Ophtalmologique ;

Le glaucome congénital avec buphtaimie est le plus fréquent. Parfois
on ne retrouve gu'un glaucome simple ou une cxcavation papillaire  sans
hypertension ou des télengiectasies rétiniennes, un angiome de la choroide, etc.

Enfin, des troubles du champ visuel tels une amptitation du coté
nasal, une hémianopsie latérale homonyme du cdté opposé au naevus peu-
vent se rencontrer.

4. Syndrome Radiologique:

Sur les radiographies du crane on note, au niveau de la région
pariéto-occipitale, des calcifications caractéristiques, en stries grossicrement
paralléles comme des rails, un lacis de festons flexueux A petits grains.
Les calcifications siégent non pas dans la pie-mére, mais & lintérieur
du cortex .

Outre ces calcifications corticales, on trouve souvent unc hypertrophie
ostéo _sinusienne en rapport avec une atrophie cérébrale.

L’angiographie carotidienne peut montrer I'angiome cortical et méningé,
A (rés petits vaisseaux du type veineux ou artériolaire. Il n'y a pas de
malformation des gros vaisseaux.

La ventriculographie peut révéler un léger élargissement du ventricule
homolatéral & Pangiome.

lLes formes cliniques incomplétes sont les plus fréquentes, par ex.-
emple un syndrdme cutané associé a un syndrome neurologique sans syn-
drome oculaire ou encore un syndréme oculaire associé a4 l'angiome sams
troubles neurologiques, etc ,

L'évolution est en général lente, la survie assez prolongée est pos-
sible, certains signes cliniques ou paracliniques tels les calcifications cor -

ticales peuvent apparaitre par la suite. Le malade peut succomber par une
infection intecurrente ou par un état de mal épileptique.

Résumé
En résumé nous avons suivi upe malade agée de 10 ans atteinte de maladie
de STURGE — WEBER - KRABBE avec angiomatose en particulice dans le domaine
du trijumeau droit ,une hemiparesie gauche ,avec Epilepsic  Bravais - Jacksonienne gauche
et un syndromec ophtalmologique droit avec glaucome et cecité, mais i1 n'y a pas
de calcifications cérébrales visibles sur les radiographies du crine, Ces calcifications

peuvent apparaitre par la suite. Nous suivons ce malade regulidrement.
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Summary

a 10 years old girl suffering from, “STURGEWEBER-KRABBE” syndrom, .
with the following symptoms is discussed: '

1~ An angiomatose syndrom, especially well distinguished on the right trigeminal
region. .

2- A ncurclogic syndrom’with left hemiparesis and left Jaksonian secizures.
A An ophtalmologique syndrom “‘glaucoma™ and right blindness.

4- Calcified points were not shown in radiogeaphy of skull at present, but they may
be present for future. : :

This patient is regularly under supervision.
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Fig. 1

Angiographie carotidienne montre IP'angiome cortical et meningé.

E. E. G. (Sadigheh M. A}

La baisse de l'amplitude des ondes cérébrales est manifeste an niveau de
I'hemisphére droit en particulier en Temporo - occipital.




