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Périartérite noueuse révélée par une artérite cérébrale
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RESUME

Introduction. Nous rapportons un cas de périartérite noueuse révélée par une artérite cérébrale et d’évolution favorable sous traitement.
Observation. Un patient de 52 ans présenta brutalement un syndrome sensitif gauche régressif et une aphasie sensorielle d’évolution
fluctuante en relation avec une ischémie bipariétale. Le diagnostic de périartérite noueuse fut porté sur les criteres suivants : amaigrisse-
ment sévére, insuffisance rénale, hypertension artérielle récente, angiographie évocatrice d’'une artérite. Malgré une perforation iléo-
coecale, I'évolution fut favorable sous traitement corticoide et immunodépresseur. Conclusions. Les accidents vasculaires cérébraux au
cours de la périartérite noueuse ne sont pas toujours tardifs et de mauvais pronostic.
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SUMMARY

Cerebral angiitis caused by periarteritis nodosa.
G. Fourcade, A. Lequellec, J.-M. Blard, M. Pagés, Rev Neurol (Paris) 2005, 161: 3, 323-325

Introduction. We report a case of periarteritis nodosa revealed by a cerebral angiitis which recovered under treatment. Observation. A
52-year-old patient suddenly presented with a left sensory syndrome and a fluctuating aphasia due to ischemia involving both parietal lobes.
The diagnosis of periarteritis nodosa was based on the following criteria: severe loss of weight, renal insufficiency, hypertension, angio-
graphy suggesting an arteritis. Instead of an ileo-cecal perforation, the patient recovered under corticosteroid and immunosuppressive

therapy. Conclusions. Stroke in periarteritis nodosa may occur early be and associated with a good outcome.
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La périartérite noueuse (PAN) est une vascularite muti-
systémique touchant les vaisseaux de petit et de moyen
calibre (Guillevin et Cohen, 2000). Si I’atteinte du systeme
nerveux périphérique est classique et fréquente, les mani-
festations neurologiques centrales sont plus rares, d’appari-
tion tardive et de pronostic réputé sévere (Guillevin et al.,
1996 ; Moore et Richardson, 1998 ; Siva, 2001).

Nous rapportons un cas de périartérite noueuse révélée
par des accidents vasculaires sylviens bilatéraux et d’évo-
lution favorable.

OBSERVATION

Cas N°03/0817. — Un patient de 52 ans, formateur, droitier,
présenta brutalement le 23 aofit 2003 des céphalées postérieures
droites, une sensation d’engourdissement de I’hémicorps gauche,
des troubles de I’expression et de la compréhension orale. Dans
ses antécédents, on notait une hypertension artérielle découverte
4 mois auparavant et traitée par ramipril, et un amaigrissement de

10 kg depuis 6 mois. A I’admission, il existait une hypoesthésie
de I’hémicorps gauche prédominant sur la sensibilité thermo-
algique, sans déficit moteur ni syndrome pyramidal, une aphasie
de Wernicke avec jargonaphasie, logorrhée, paraphasies phonéti-
ques, paragraphies et paralexies, troubles de la compréhension du
langage oral. La tension artérielle était de 15/8. L’auscultation
cardiocervicale ainsi que le reste de I’examen étaient normaux. Le
patient était apyrétique.

Les examens biologiques usuels montraient une hypercholesté-
rolémie modérée et une insuffisance rénale (créatininémie a
148 umol/l, protéinurie de 0,10 g/24 h), sans syndrome inflamma-
toire ni troubles de la coagulation. La NFS était normale. Le scan-
ner X cérébral et 'IRM montraient un accident ischémique récent
dans le territoire sylvien superficiel postérieur droit (Fig. la).
L’écho-Doppler cervical, le Doppler transcranien et 1I’échographie
cardiaque transcesophagienne étaient normaux. Le patient fut
traité par héparine puis antiplaquettaire. Le déficit sensitif dis-
parut en 3 jours, les troubles aphasiques persistant de maniere
fluctuante.

Le 29 septembre, le patient présenta brutalement une majora-
tion des troubles du langage. Le scanner X puis I'IRM (Fig. 1b)
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Fig. 2. — Angiographie cérébrale : sténoses multiples de I'artere du
pli courbe gauche (fléches blanches) ; sténose initiale de I'artere
péricalleuse droite (fleche noire).

Cerebral angiography: multiple stenosis of the left angular gyrus
artery (white arrows); initial stenosis of the right pericallosal artery
(black arrow).

montrérent un nouveau foyer ischémique dans le territoire sylvien
superficiel gauche. L’angiographie cérébrale objectiva des 1ésions
sténotiques multiples et étagées des vaisseaux endocraniens, évo-
catrices d’une artérite (Fig. 2), ’angiographie rénale une sténose
de l'artere polaire inférieure gauche sans image anévrysmale
(Fig. 3a). La sérologie de 1’hépatite B était positive mais sans mar-
queurs de replication (anticorps anti-HBs, anti-HBc et anti-Hbe
positifs, antigénes HBs et Hbe négatifs), celle de I’hépatite C néga-
tive, les immuns complexes circulants, les anticorps antinucléaires
et les ANCA négatifs. Le complément sérique était normal. La
biopsie musculaire ne montrait pas de 1ésion de vascularite.
Apres un traitement par bolus cortisonique (1 g de méthylpred-
nisolone/j pendant 3 jours), on assista a une amélioration nette des

alb

Fig. 1. — a) IRM, séquence Flair, 4 avril
2003 : ischémie pariétale droite; b) IRM,
séquence T2, 30 septembre 2003 : ischémie
sylvienne bilatérale.

a) MRI, Flair sequence, 4/04/2003: right
parietal ischaemia; b) MRI, T2 weighted
sequence, 30/09/2003: bilateral ischaemia in
the middle cerebral territory.

troubles du langage. Le 23 octobre, le patient présenta un syn-
drome douloureux abdominal aigu traduisant une péritonite ster-
corale par perforation iléo-ceecale d’évolution favorable sous
traitement chirurgical. L’examen anatomo-pathologique de la
piece opératoire objectivait des remaniements inflammatoires non
spécifiques sans signe de vascularite. Une angiographie aorto-
mésentérique ne montra aucune lésion, la sténose de ’artere
rénale avait disparu (Fig. 3b). Un relais thérapeutique par 6 cures
mensuelles de cyclophosphamide (1 g/mois) de décembre 2003 a
mai 2004 et corticothérapie orale (1,5 mg/kg/j) fut entrepris. On
assista a une régression des troubles du langage et a une reprise
de poids. Il n’y a pas eu de controle angiographique cérébral.
L’IRM du 16 mars 2004 ne montrait que des 1ésions cicatricielles
des infarctus cérébraux initialement constatés ; I’ARM était nor-
male. Lors du dernier examen, le 26 juillet 2004, I’examen neuro-
logique était normal. L’HTA était stabilisée sous traitement. 11
persistait une insuffisance rénale modérée (créatininémie a
131 umol/l), la ponction biopsie rénale montrant des 1ésions de
néphropathie tubulo-intersticielle, sans atteinte glomérulaire ni
vascularite. La corticothérapie était en cours de réduction.

DISCUSSION

Ce patient a présenté successivement deux accidents
vasculaires cérébraux, pariétal droit puis temporo-pariétal
gauche, sans lésion des gros vaisseaux a destination
encéphalique ni cardiopathie emboligéne. Le premier rend
compte du syndrome sensitif, mais les troubles du langage
chez ce malade droitier et sans antécédent familial de
gaucherie suggéraient une atteinte controlatérale, apparue
secondairement et en relation avec une sténose hémodyna-
mique de I’artere du pli courbe. Il existait des lésions évo-
catrices d’artérite sur les branches artérielles corticales et
une sténose artérielle rénale. L’évolution, compliquée d’une
perforation digestive sur lésions inflammatoires pariétales,
a finalement été favorable sous corticoides et immunodé-
presseurs. Malgré 1’absence de preuve histologique, radio-
logique (anévrysmes) et de syndrome inflammatoire, le
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patient possede trois criteres diagnostiques en faveur d’une
périartérite noueuse : amaigrissement important, insuffi-
sance rénale et marqueurs sériques de I’hépatite B (Light-
foot et al., 1990).

La PAN est une affection qui touche plus rarement le sys-
teme nerveux central (20 a 40 p. 100 des cas) que périphé-
rique (50 a 75 p. 100) (Moore et Cupps, 1983 ; Guillevin et
Cohen, 2000). Le mécanisme lésionnel est variable :
hémorragie par rupture anévrysmale (Munn et al., 1998),
encéphalopathie hypertensive, ischémie par vascularite,
accident cardio-embolique ou lacunaire (Reichhart et al.,
2000). 11 rend compte du caractere protéiforme des mani-
festations cliniques : accident vasculaire cérébral ischémi-
que ou hémorragique, crises comitiales, encéphalopathie,
troubles cognitifs, syndrome extrapyramidal (Goetz, 1980).
Des améliorations spontanées, comme nous en avons constaté
au stade initial, ont été rapportées (Moore et Cupps, 1983).

L’originalité de cette observation tient au caractere inau-
gural de I’accident vasculaire cérébral, alors que ce type de
manifestation est réputé de survenue tardive dans I’histoire
de la maladie (Moore et Richardson, 1998). Des cas d’acci-
dents hémorragiques ou lacunaires survenus plus précoce-
ment dans 1’évolution de la maladie ont été récemment
rapportés et le role aggravant de la corticothérapie a été
suggéré (Reichhart et al., 2000). Toutefois, les infarctus
artériels révélateurs restent exceptionnels (Marignier et al.,
2002). Chez ce patient, il s’agit d’infarctus multiples et suc-
cessifs séparés par des manifestations transitoires ou
régressives. Il n’y a pas d’argument en faveur d’un accident
athérothrombotique ni cardio-embolique. Les anomalies
angiographiques sont en faveur de I€sions artéritiques
diffuses. Aucune corticothérapie n’était en cours.

Les complications cérébrales de la PAN sont réputées de
mauvais pronostic (Guillevin et al., 1996), et 'utilisation
conjointe des corticoides et des immunodépresseurs
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Fig. 3. — Angiographie rénale : a) sténose de
'artére polaire inférieure gauche (fleche);
b) disparition de la sténose.

Renal angiography: a) stenosis of the left
inferior polar artery (arrow); b) Disappea-
rance of the lesion.

recommandée (Guillevin et Cohen, 2000). Ce patient fait
exception a la régle, puisque malgré la survenue de compli-
cations digestives apres ’initiation de la corticothérapie,
I’évolution des symptomes neurologiques et viscéraux s’est
faite vers une amélioration progressive apres 1’introduction
secondaire du cyclophosphamide.
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