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Etude Clinique de 15 Cas de la Maladie de
Van Bogaert

Dj. Brimani*

La lcucoencéphalite sclérosante subaigué de Van Bogaert est assez

caractéristique par de ses particularitds cliniques, anatomo-pathologiques
et électro-encéphalographiques, pour étre diagnostiquée de prime abord, Ce
qui nous incite & éerire cet article, c’est la fréquence relauve de cette mala-
die en Iran, puisque nous avons personncllement observé 15 cas encing ans.
Nous prenons pour plan de description, la division évolutive classique en trois
périodes et nous décrivons les signes ¢lectro-encéphalographiques de ces 13
malades, dans un article & part qui paraitra dans le prochain numéro de
ceite Revue,

La division évolutive classique:

I- 1e PERIODE: Cette période est marquée par des troubles de
Phumeur et du caractére, des troubles intellectuels et des troubles mioteurs,

¢voluant entre un ¢t quatre mois:

a- Troubles de Uhumeur el du caractére.: Presque tous nos malades ont
présenté au debut de leur maladie, des troubles, tels qu’ irritabilité, nervosité,
colére brusque et tendance A 'agressivité. Une fillette, dgce de 6 ans, a com-
mencé par mordc sa meére ncessamment; un gargon de 14 ans, faisait une

fugue émotive, & la moindre contrari¢té. Nous avons observé rarement des
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troubles sous forme d’autisme ou de dépression névrotique. Un seul cas,
celul d’un adolescent de 18 ans, a comporté immédiatement aprés un échec
aux cxamens, un d¢tat stuporcux quon devait prendre pendant quelque
lemps, pour une réaction schizophrénique; mais progressivement les signes

cliniques de la L. E. S. S, ont fait leur apparition.

b- Troubles intellectuels: Dans la plupart de nos cas, ces troubles ont
commence apres ceux de Phumeur et du caractére, sous Paspect d’aprose-
xie, d’amnésic des faits récents, de la perte de Pautocritique et de Pinitia-
tive, d’états subconfusionnels avec asthénie intense et indifférence relative
devant les troubles récemment parus, L’un de nos malades dgé de 19 ans,
qui parlait couramment I’anglais, a perdu assez rapidement le souvenir de
cette langue.

c- Troubles moleurs: Tous nos malades ont présenté, sans exception,

des secousses périodiques de type myocloniques, entrainant des déplacements

des membres, surtout supérieurs avec flexion du tronc en avant ou cn arriére

(tic de salaam, phénomeéne du canif) et praticuli¢rement latérale {dans 5
cas, on trouvait une incurvation répétitive du tronc vers la  gauche). Ces
sccousses se manifestent a ralson de 3 a4 15 par mn, avec des intervalles
asscz réguliers, s’accompagnent fréquemment d’amyotonie, et engendrent
- 2 7 = " ¢ o i #
parfois la chute; tous nos malades s'en plaignaient. Nous avons résumé dans

les tableaux de la page 11, le nombre de myoclonies selon le sexe et I'age,

De 1"étude comparative de ces tableaux, on peut conclure qu’il
n'existe pas de relation notable entre le nombre de myoclonies et ic sexe, et
que dans la majorité de cas, ce nombre se situe entre 4 ¢t 11 fois par

minute, notamment chez Penfant de 4 4 14 ans.

d- Les autres troubles: Dans certains cas rarves, Ie début de la L.E.S.S.
se révele par des hallucinations visuelles, auditives, olfactives ou cénesthési-
ques, ou par un état infectieux (2 cas senlement) ou par un grand mal épile-

ptique; il convient de préciser que le grand mal apparait habituellement lorsde
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FILLES

GARCONS

NOMBRE DE MYOCLONIES PAR MINUTE

4-6 711 12-15
3 3 ‘ ]
4 3 1

'['.

—_—

Tableau I: Nombre de myoclonies selon le sexe

NOMBRE DE MYOCLONIES PAR MINUTE

L’dge par an 4-6 7-11 12-15 I]
4-12 3 § o
13-14 1 |
l 15-20 ] ]
Tableau 2: Nombre de myoclonics selon ige
! -
fi\\AGE
LN 4-12 13-14 15-20
* LY
L OSEXEN
- FILLES 6 1 |
| GARCONS 5 1 ’
;
| TOTAL g 0 9

i
il

I

Tablea 3: Manifestations myocloniques selon 1'age d’apparition

et le sexe
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la 2éme période évolutive de la L.E.S.S. De nos 15 malades, scul quatre

rh

tous de sexe masculm et agds respectivernent de 4, 10,12 et 19 ans). ont
g 3 3 /3

presenté Ie grande mal. Lienfant de 4 ans faisait d’ailleurs des crises d’¢épi-

lepsie deputs 2 ans, et dés Pappariton dela L.ES.S. 4 Idoe de 4 ans, n’en

présentait plus, Fayant remplacé par des myoclonies.

[I- 2¢ PERIODE: Cetie période évolutive a pu durer pendant des
semaines ou des mois e, se  caractérise par association, Démence ct
Epilepsie.

a- La Démence: “Tous nos 15 malades ont pr&enté les signes de o
démence, parfols méme dés le début de la maladic. Tls perdent peu i peu
la connaissance de Pentourage; les troubles sphinetéiiens apporaissent plus
ou momns tot (7 cas avaient unc incontinence des urines, 3 cas encore au début
de la maladic nen présentaient pas, les 3 nutres cas n'ont pas été interro-
gés a ce pant de vue). Dautres troubles  attirent Pattention tels: ’aphasic
(intense chez 3 cas, modérée dans 11 cas, non vérifiée dans un cas), 'agra-
phie et Ialexie (7 de mnos huit malades n'étant pas illetrés), Pacalculie,
Papraxic (intensc dans 12 cas, Iégére dans 3 autres cas), enfin des troubles
sensoriels {cecité dans 3 cas, associée & le surditd dans un cas).

L’examen neuwrologique montre que les reflexes ostéolendineux sont
vartables; souvent normaux, le réflexc cutand plantaire &ant en flexion
dans 7 cas, en extension dans un autre cas, noa mentionnd chez 7 autres
malades. 1} nwxiste pas de signes d'zutomatisme médullaire.

b- Léprlepsie = Les erises périodiques toaiques ou clonicques des mem-
bres, du tronc ou du visage, ou de tout le corps (mouvement adversif,
opisthotonos) attirent 'attention.  Le nombre de myozlonics est Pils 1npor-
tant a cetle piriode qua la premitre. Nous avons précédemment éerit que
quatre de nos malades ont présenté des crises de grand mal, mais aucun n’a

cu des signes cliniques ou ¢lectriques d’absence.

I1I- 3¢ PERIODE: C'est la période cachectique terminale {malgré
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Ia houlimic relative), avec démence complete, mmpossibilité de se nourrir.

Des crises d’hypertonie doulourcuses sc font remarquer, les attagues de grand

mal régressent ct, le malade meurt de collapsus ou d’accidents infectieux.
La durée movenne de la L.E.S.S. est de 6mois & 2 ans. L’une de nos

malade vit encore, malgré 30 mois de maladic,

Les données du laboratoire :

~ Nous avons fait sur tous nos 13 malades, les cexamens E.E.G,

dont P’étude sera falte dans un article a part :

« Llexamen du L.C.R. montre en général une hyperalbuminorrachice
modérée (30 & 30 cg par lie) avee précipitation de Benjoin  Colloidal
dans la zone syphilitique ¢t augmentation de gammaglobuline a Iélectro-

phorése.

Anatomo -pathologie:

On sait qu’en 1933 Dawson a trouvé dans le cerveau de deux
enfants atteints de la L.E.S.S., des inclusions dites du type A, a Pintéricure
des noyaux des neurones. Ces  inclusions sont des corpuscules rougeatres
(coloration par hématoxyline—cosine), repoussant a la périphérie du noyau,
la chrématine et le nucléole et engendrant un halo clair entre cux—meémes

et les autres constituants nucléaires.

Ces inclusions se¢ voient habituellement au cours des cencéphalites,

herpétiques ou morbilleuses.

De toutes facons, les Iésions anatomiques dans la 1.E.S.S. ont outre
la possibilité des inclusions type A, une infiltration périvasculaire  (lympho-
cytes et plasmocytes), une démyélinisation, avec des ghoses (difluses, localisées,
nodulaires). En plus, il v a parfois atleinte de la substance grise de cerveau,

du tronc cérébral, de la moclle ¢t des ganglions spiaux.

Van Bogaert croit que Pencéphalite a  inclusions de Dawson,

la L.ES.S. et la panencéphalite de Pett-Doring sont des formes
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diflérentes d’une méme maladie. D’ailleurs le colloque récent de Bethesda
n'a pas tranché ce probléme, mais il est admis 4 Iheure actuelle que ces

trois entités sont trés voisines et peut-étre méme SYIIONYIMEs.

Nous déerivons, pour exemple Pautopsie et la biopsie d'une de nos
malades, dgée de 13 ans (Malivache-A.), atteinte de la L.E.S.S. Sept mois
avant la mort, cette fille présentait progressivement des myoclonies diffuses
périodiques, associées i la dysarthrie. Peu & peu son état saggrave ct la
mort survient dans un coma convulsif, Al'autopsic®, le cerveau peése 1330 g.,
ct les méninges sont gorgées de sang. A Pexamen macroscopique, il n’y a
pas de 1ésions visibles sur les coupes successives mais 1'étude microscopique

révele les points suivants:

— Méninges: Il existe une infiltration légére lymphoplasmocytaire.

- Cortex: On voit dans certains neurones, les différentes périodes de
nécrose, et dans certaines cellules, des inclusions intranucléaires sous forme

de corpuscules rougeatres, jettant le nucléole 4 la périphérie,

— La grosseur de ces inclusions est variable, certaines envahissent
presque entitrement le noyau, d’autres laissent un espace marginal; la chré-
matine nucléaire des cellules & inclusions est collée & la paroi du noyau et
il semble exister nans le protoplasme de certaines cellules, des inclusions

hyaliniques.

— Dans la substance blanche du cerveau, outre un oedéme modéré,
on remarque une infiltration périvasculaire, une gliose, et rarement des

cellules & inclusions, Par conséquent, la maladie de cefte fille est encépha-

lite Dawson-Van Bogaert.

*- Nous remercions le professcur Sadjadi, professcur de 1’anatomie pathologique
de Ia Facult¢ de Médecine de Téhéran et ses collaborateurs pour 1'étude histopathologique

du cerveau de cette malade.
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Fig. 1: Inclusion a lintéricur du Fiz. 2: Inclusion intranucléaire de

noyau dc astrocyte Pastrocyte
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Fig. 3: Inclusions intranucléaires de Fiz. 4: Infiltration périvascualaire ct
Y’astrocyte et hyalinigues intraproio- ocdéme dans la substance blanche
plasmiques
Pathogénie:

~ Depuis quelques années, plusicurs hiypothéses ont ¢t¢ avancees, sur
la génese de la L.E.S.S., notamment celles de la probabilité d’un virus

iy

neurotrope (rougeole ou myxovirus voisin), et d'une maladie auto-immune.
_ Les raisons qui plaident en faveur de ces théories sont les suivantes:
qui P

a) L’existence des inclusions intranucléaires dans le cerveau. Celles—ci
se voient au cours des encéphalites morbilleuses, herpétiques et du type Van

Bogacrt-Dawson.

— Mais certains ripostent que ces inclusions ne sont pas spécifiques de
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la rougeole ou de la L.E.S.S. ct peuvent étre un mode de réaction particu-

ler de Fastrocyte (nuclear bodies). Les particules de 2400 a4 235300 A°,

- observés par Herndon ont la structure d’un myxovirus.

b) L’existence des antigénes spéeifiques du virus morbillcux, dans le
- cerveau des malades atteints de 1a L.E.S, S, découverts par Lennette et ses
collaborateurs, ainsi que par Connolly et coll,, dans 6 cas, par microscopie
cn immunofluorescence, témoigneralt une origine commune des deux mala-
dies .

— L’augmentation des anticorps antimorbilleux dans le sang et le L.C.R.
- des malades souffrant de L.E.S.S., scrait une autre preuve de lorigine virale
de la maladic de Van Bogaert.

~ L’existence des plasmocytes dans le L.C.R., et de Pinfiltration des
cellules mononucléaires dans le cerveau (notre cas présenté ci- haut), serait

en faveur d’un facteur immunologique,

~ L’exanthéme éphémere papulo-vésiculeux pseudozosterien ou pscu-
doherpétique, a la région intercostale en hemiceinture, chez Pune de nos
malzades, scrait d’origine virale et pourrait étre de méme étiologie que la

L.E.S.S.

~ Les recherches de Tourtellotte et de Kolar montrent une nette

augmentation des immunoglehulines produttes par le cervean, probablement
par les lymphocytes ct les plasmocytes, et ces anticorps pourraient engendrer
des 1ésions cérébrales par une allergie cellulaire ou par un processus auto-
immun histotoxique anormal.

— Alnsi la L, E.5.8 serait un syndrome auto-immun pathologique et une
maladie démyélinisante au méme titre que la sclérose en plaques ol e taux

des anticorps antimorbilleux est augmenté aussi,

Traitement

— La théoric de l'origine commune de la L.E.S.S. et de la rougeole,
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a fait soumettre Pun de nos malade en Angleterre, 3 une médication de
formule secréte appelée UK 2 qui aurait des effets antimorbilleux (3 compri-
més par jour, pendant 3 semaines) et qui aurait engendré une amélioration

passagére et relative (regression des myoclonies et de 1’état subconfusionnel).

~ Le traitement par les antibitotiques et Ia cortisone n'a aucun effet;
Pune de nos malades subissant cette thérapeutique par un médecin n'ayant
pas fait le diagnostic de la L.E.8.8,, a vu son ¢tat s’aggraver jusqu’aux

fronticres de la mort.

~ Un wraitement symptomatique antiépleptique, associé aux vitamines
B ct la physiothérapie, parait a ’heure actuelle, la meilleure.

Récemment Freaman aurait obtenu de bons résultats par un medi-
cament appelé Budr (5 bromo-2 désoxyuridine), corps désigné pour inter-

{érer avec la synthése de PAD,N.

— Zeman a trouvé dans un cas, une rémision spectaculaire par la

thymectomie,

Commentaires et conclusions :
-~ Nos 15 malades sont originaires de différentes provinces (Ispahan,
Khorramchahr, Téhéran ctc.); Par conséquent les conditions locales n’ont

cu aucune influence sur la génése de la L.E.S.S.

~ Au sujet de la théorie sclon laquelle une ¢ventuelie transmission
d’un virus pas les chiens ou ics chats serait a 'origine de la maladie de Van-
Bogaert, il faut dire que seuls deux de nos cas, ont cu un contact avec
les chiens {surtout chiens errants), tous les autres malades n’ont eu aucun
rapport avec cet animal; d’ailleurs son attouchement cst prohibé par les
croyances religicuses.

~ A propos du début infecticux de la maladic de Van Bogaert,
ceuls 2 de nos cas présentaient cette forme clinique. Aucun de nos malades

n’a été en cotact avee les personnes atteintes de la rougeole. Le dosage des
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anticorps antimorbilleux dans le sang et le L.C.R. n’a pas ¢1é fait; 'une de
nos malades, dgée de 13 ans, a présenté un an apres le début de la LI 8.5,
un exanthéme papulo-vésiculeux non douloureux, en hémiceinture dans la

région intercostale gauche, qui disparait sans traitement en trois jours.

-11 n’existe pas de rapports notables entre ['apparition de la maladie
de Van Bogaert et le sexe, Les gargons et les filles sont également  atteints,

mais 'dge est un factcur important, tous nos cas sc situententre 4 et 19 ans,

~ Il n’y a pas cu de cas semblables dans les familles de nos patients

ct il 0’y a pas ecu de contagion.

~ Quant 4 la pathogénie et les modalités thérapeutiques, nous en

avons déja discuté.

— Bref, la L.E.S.S. de Van Bogacrt est une maladie caractérisée par
son d¢volution fatale, son détiologic inconnuc probablement virale ou
immunologique, son tableau clinique et ses données biologiques et cléctro-
cncéphalographique caractéristiques. Nous traiterons les particularités éton-
nantcs de PE.E.G. de ces malades dans un article qui paraitra dans le

prochain numéro de cette Revue.

Summary

Sclerosing leukoencephalitis of Van Bogaert is a [atal iliness with
characteristic clinical picture and electroencephalographic findings. Although

a viral or a immunelogical ctiology 1s suggested the exact cause remams.

-
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