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I) Généralités sur les myélites 
 

A- Introduction  

La myélite est un trouble neurologique rare qui est causé par définition par une 

inflammation au niveau d’un segment de la moelle (1). Elle se caractérise par un 

dysfonctionnement aigu ou subaigu de la moelle entraînant une paraparésie, un 

niveau sensoriel et une dysautonomie en dessous du niveau lésionnel. (2) 

Le diagnostic étiologique précis d’une myélite reste un enjeu en neurologie à 

l’heure actuelle, car de multiples mécanismes physiopathologiques peuvent en être 

responsables, découlant d’étiologies variées et nécessitant donc des prises en charge 

thérapeutiques différentes.  

 

B- Épidémiologie et pronostic 

La myélite peut toucher des personnes de tout âge, sexe ou race et sa 

prédilection dépend de l'étiologie sous-jacente. C’est une affection rare dont 

l’incidence a été estimée à 3,1 pour 100 000 patients par an (3), toutes étiologies 

confondues.   

Bien que rare, la myélite aiguë peut avoir des conséquences sévères, avec 

environ un tiers des patients se rétablissant avec peu ou pas de séquelles, un autre 

tiers qui conserve un degré modéré d'invalidité résiduelle et un tiers qui reste 

gravement handicapé. (4) Les facteurs de mauvais pronostic mis en évidence sont la 

sévérité initiale des symptômes, une lésion centrale sur l’IRM médullaire, et une 

myélite secondaire à une neuromyélite optique ou à une maladie systémique. (5) En 

effet, le pronostic à long terme est fortement influencé par l'étiologie sous-jacente de 

la myélite : une myélite due à une maladie récurrente telle que la neuromyélite optique 

a un pronostic très différent de celui d'un patient dont la myélite est considérée comme 

post-vaccinale donc par définition, monophasique et peu susceptible de récidiver. 
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C- Clinique typique d’une myélite  

Les symptômes de myélite s’installent de manière progressive, en général entre 

quelques heures (atteinte aiguë) à quelques jours ou semaine (atteinte subaiguë). 

La clinique dépendra du segment de moelle touché : en effet, l’inflammation d'un 

segment médullaire affectera le fonctionnement neurologique à ce niveau et aux 

niveaux inférieurs. 

On décrit classiquement 3 symptômes de myélite : (6) 

‐ Faiblesse musculaire des membres inférieurs, voire des membres supérieurs si 

l’atteinte médullaire est haute, avec des tableaux de paraparésie pouvant aller 

jusqu’à une paraplégie complète 

‐ Troubles sensitifs, caractérisés par un engourdissement, des paresthésies ou 

d’autres manifestations sensitives, associés à un niveau sensitif, et à des 

douleurs dorsales localisées au niveau de la myélite 

‐ Atteinte du système autonome en dessous du niveau de la lésion (perturbations 

des fonctions vésicale, sexuelle, gastro-intestinale, cardiovasculaire et 

thermorégulatrice) 

 

D- Distinction myélite transverse partielle et myélite transverse 

complète 

En 1992, Ford et ses collègues ont proposé une distinction clinique des myélites 

en deux sous-groupes, en fonction de l’étendue axiale et de la sévérité de l’atteinte 

médullaire, avec l’apparition du terme de « myélite transverse partielle aiguë », en 

opposition à la « myélite partielle transverse complète ». (7) Ce travail a fourni un 

cadre pour les études ultérieures, distinguant deux contextes cliniques dans lesquels 

la myélite transverse aiguë est rencontrée (2,8). 

1) Myélite transverse aiguë complète 

La myélite transverse aiguë complète est un processus inflammatoire aigu ou 

subaigu de la moelle entraînant une perte fonctionnelle symétrique modérée à sévère 

au niveau du segment atteint. 
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Le tableau classique de myélite transverse complète associe, de manière modérée à 

sévère, les symptômes suivants : (6) 

 Paraparésie / paraplégie 

 Troubles sensitifs symétriques avec niveau sensitif 

 Dysfonction autonome avec troubles vésico-sphinctériens au premier plan 

En cas d’atteinte sévère, un tableau de « syndrome de choc spinal » peut être 

décrit à la phase aiguë. Cliniquement, le tonus des membres et les réflexes d'étirement 

musculaire peuvent être diminués, voire absents, ce qui peut entraîner une confusion 

diagnostique avec le syndrome de Guillain-Barré. (9) 

Sur les coupes axiales d’IRM d’une myélite transverse complète, c’est la partie 

centrale de la moelle qui sera touchée au maximum, voire l’ensemble de l’épaisseur 

transverse de la moelle. Bien qu’il n’y ait pas de définition radiologique de la myélite 

transverse complète (la distinction est clinique), elle peut être décrite par une lésion 

axiale supérieur à 50% de la surface médullaire. 

2) Myélite transverse aiguë partielle 

La myélite transverse aiguë partielle est une atteinte incomplète ou parcellaire 

d’un segment médullaire, avec des déficits moins sévères qu’en cas d’atteinte 

transverse complète. Elle entraîne donc des manifestations asymétriques ou des 

déficits spécifiques à des voies anatomiques particulières. En général, une myélite 

transverse partielle donnera une faiblesse motrice légère à modérée, des symptômes 

sensitifs asymétriques ou dissociés et parfois une atteinte vésicale. 

Nous décrivons ci-dessous quelques syndromes typiques d’une atteinte 

partielle de la moelle.  

 Syndrome cordonal postérieur : atteinte bilatérale de la pallesthésie et de 

la proprioception, possible phénomène de Lhermitte si atteinte cervicale 

(paresthésies descendant le long des membres et du tronc à la flexion du cou) 

 Syndrome de l'hémi-moelle (Brown-Sequard) : il associe du côté 

homolatéral à la lésion un syndrome cordonal postérieur et un syndrome pyramidal 

avec une parésie, et du côté controlatéral à la lésion, un syndrome spino-

thalamique, responsable d'atteintes du tact grossier et de la sensibilité thermo-

algique 
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 Syndrome centro-médullaire (ou syringomyélique), associant un déficit 

sensitif thermo-algique suspendu respectant la sensibilité proprioceptive, possible 

atteinte des faisceaux pyramidaux avec faiblesse motrice des niveaux inférieurs 

 Atteinte du cône médullaire : Troubles vésico-sphinctériens et 

dysfonction sexuelle précoces, anesthésie en selle, paraparésie légère sur atteinte 

des fibres autonomes sacrées 

En coupe axiale à l’IRM, la lésion ne touche qu’une partie de la moelle (souvent 

décrite comme inférieure à 50% de la surface médullaire). 

3) Critères de l’American Academy of Neurology  

Ces deux sous-groupes sont importants à mettre en évidence car diffèrent en 

termes de présentation clinique, de pronostic et d'évolution. Cette dichotomie clinique 

a été soulignée en 2011 par l'American Academy of Neurology (AAN) (10), qui a publié 

des directives de prise en charge de la myélite, fondées sur des données probantes 

axées sur ces deux contextes cliniques. 

A
Critères du Consortium 
de 2002 pour la myélite 

transverse aiguë 
idiopathique

Atteinte sensitive, 
motrice ou 

dysautonomique 
attribuable à une lésion 

médullaire

Symptômes 
bilatéraux (pas 
nécessairement 
asymétriques), 

définissant un niveau 
sensitif

Exclusion 
d’autres formes 

de maladie 
démyélinisante

Inflammation 
médullaire montrée 
par une pléiocytose 
du LCR, un indice 
d’IgG élevé ou une 
prise de contraste 
Gadolinium à l’IRM

Évolution 
jusqu’au 

nadir entre 
4h et 21 

jours

B
Critères proposés pour 
une myélite transverse 

aiguë complète

Atteinte motrice 
symétrique modérée à 

sévère et dysautonomie, 
attribuables à une lésion 

médullaire

Niveau sensitif 
symétrique

Idem

Présence ou non 
de preuves de 
l’inflammation 

médullaire à l’IRM 
ou dans le LCR

Idem

C
Critères proposés pour 
une myélite transverse 

aiguë partielle

Trouble sensitif et/ou 
moteur léger attribuable 
à une lésion médullaire, 
bilatéral ou unilatéral ; si 
des déficits sévères sont 

présents, on retrouve 
une asymétrie marquée

Symptômes 
définissant un niveau 

sensitif (uni- ou 
bilatéral), ou lésion 

IRM typique de 
myélite

Idem

Présence ou non 
de preuves de 
l’inflammation 

médullaire à l’IRM 
ou dans le LCR

Idem

 

Critères proposés pour la myélite transverse (d’après Scott et al, 2007) (8) 
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4) Intérêt de cette distinction 

En effet, cette distinction myélite partielle versus myélite complète est 

considérée comme utile pour déterminer l'étiologie sous-jacente et le risque de 

récidive de la myélite. 

Il a par exemple été montré qu’en cas de myélite transverse complète, le risque 

de développer une SEP cliniquement définie est très faible, probablement inférieur à 

2 % après 5 ans de suivi. (11,12)   

En revanche, le risque de développer une SEP chez les patients atteints de 

myélite transverse partielle est significativement plus élevé.(13) Cela a été confirmé 

chez l’enfant, avec une étude de Meyer et al (14) qui retrouve un risque cinq fois plus 

élevé de diagnostic ultérieur de SEP chez les enfants présentant une myélite 

transverse aiguë partielle lors de la présentation initiale, par rapport à une myélite 

transverse complète. C’est l’IRM cérébrale initiale qui semble être l'indicateur le plus 

fiable du risque de passage à une SEP cliniquement définie chez les patients porteurs 

d’une myélite transverse partielle. En effet, chez ces patients, les anomalies cérébrales 

à l’IRM évoquant des lésions de SEP indiquent un risque de conversion vers une SEP 

cliniquement définie d’environ 80 %, 3 à 5 ans après le début de la maladie. (10,15,16) 

Inversement, en cas d’IRM cérébrale initiale normale, le risque à long terme de 

développer une SEP définie chez les patients présentant une myélite transverse 

partielle aiguë est faible. Scott et ses collègues ont rapporté en 2005 (11) une série 

rétrospective de 30 patients ayant présenté un premier épisode de myélite transverse 

partielle. Après un suivi moyen de 61 mois, seulement 3 patients (10%) ont développé 

une sclérose en plaques. Il est intéressant de noter que des rechutes cliniques limitées 

à la moelle ont été constatées chez presque la moitié des patients (46,6 %).  
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E- Distinction myélite courte et myélite longitudinalement étendue 

Une autre classification des différents types de myélite est fondée sur l’étendue 

longitudinale de la lésion en IRM. En effet, différencier les myélites courtes et les 

myélites longitudinalement étendues permet d’orienter le diagnostic étiologique et le 

pronostic. 

Cette distinction est purement radiologique et ne peut être suspectée 

cliniquement de façon isolée, bien que de façon presque systématique, la myélite 

longitudinalement étendue est associée à une myélite transverse « complète » sur le 

plan axial, et donc associée à une clinique plus sévère. 

 

1) Définition et orientation diagnostique 

a- La myélite aiguë transverse longitudinalement étendue 

La myélite aiguë transverse longitudinalement étendue est définie comme une 

lésion médullaire continue s'étendant sur une longueur d’au moins 3 métamères, 

visualisée en coupe sagittale à l’IRM médullaire. 

L’extension longitudinale d’une myélite a montré une valeur prédictive 

diagnostique et pronostique péjorative, car c’est la présentation la plus caractéristique 

de l'atteinte de la moelle dans les troubles du spectre de la neuromyélite optique 

(NMOSD). (17,18) 

En effet, la myélite transverse longitudinalement étendue fait partie des critères 

diagnostiques de la neuromyélite optique depuis 2006, avec une révision des critères 

en 2015. (19)  

  En revanche, cette présentation de myélite est extrêmement rare dans la SEP 

et concerne moins de 1% des cas. (8) 

 

C’est pourquoi l’identification de cette forme particulière de myélite est 

intéressante car elle oriente le clinicien vers un diagnostic de NMOSD plutôt que vers 

une SEP.  
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b- La myélite courte 

La myélite courte est définie comme une lésion médullaire s'étendant sur moins 

de 3 segments vertébraux à l’IRM.  

Elle est une manifestation typique de la sclérose en plaques, et oriente vers ce 

diagnostic. (20,21)  

 

Cliniquement, les myélites courtes sont généralement moins sévères, avec une 

atteinte motrice et sphinctérienne moins fréquente. (22,23)  

1)  

2) Intérêts et limites de cette dichotomie 

Bien qu'environ 85% des cas de des patients atteints de myélite associée à une 

NMOSD se présentent avec une myélite étendue longitudinalement, la myélite courte 

peut être une manifestation initiale méconnue de ces troubles. Bien que peu fréquente, 

il faut savoir y penser car cela peut conduire à un diagnostic ainsi qu’à un traitement 

incorrects.  

 

En effet, dans le cadre de la NMO associée aux anticorps anti-AQP4, plusieurs 

études ont montré que jusqu'à 15% des patients présentaient une myélite courte 

inaugurale. (23–25) 

 Une étude plus récente de Fang et al. parue en 2020, portant sur 137 patients 

atteints de NMOAQP4+ dont 46 présentaient une myélite aiguë, a retrouvé une myélite 

courte comme seule symptomatologie chez 12 patients.(26) Cela représente donc 

presque 9%  de l'ensemble des patients atteints de NMO, et 26 % des patients atteints 

de myélite dans ce contexte. Cette étude retrouve aussi que, comparées aux myélites 

courtes associées à la SEP, celles associées à la NMO semblent plus susceptibles 

d'être centrales, de toucher la substance grise, d'être étendues transversalement sur 

l’IRM axiale et de couvrir au moins 2 segments vertébraux sur l'IRM sagittale. 

 

De même, la myélite courte a aussi été décrite comme une manifestation 

associée aux pathologies à anticorps anti-MOG.  

Dans l’étude rétrospective de Ciron et al. portant sur une série de 73 patients 

présentant des myélites associées aux anticorps anti-MOG, les myélites courtes sont 
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inaugurales dans près de 40% des cas, ce qui rend le diagnostic différentiel avec la 

SEP difficile. (22) Dans cette étude, un des points soulignés pour différencier ces 

myélites courtes des myélites de SEP était la normalité de l’IRM cérébrale. 

En revanche, la prévalence des myélites étendues longitudinalement dans la 

SEP est extrêmement rare. Une étude récente de Asnafi et al. (27) retrouvait l’absence 

complète de myélites étendues sur plus de 3 segments vertébraux dans une série de 

67 patients ayant présenté 92 épisodes de myélites dans un contexte de SEP. La 

longueur médiane des lésions T2 était de 1 segment vertébral. Cette discrimination 

est donc utile en cas de myélite longitudinalement étendue, qui est un drapeau rouge 

majeur et fait remettre en question le diagnostic de SEP. 

Au total, cette distinction est très utile en cas de myélite longitudinale étendue, 

où le diagnostic de SEP est extrêmement peu probable. En revanche, une myélite 

courte ne doit pas faire éliminer un diagnostic de NMOSD, et les anticorps anti-AQP4 

et anti-MOG restent utiles à rechercher. 

F- Étiologies des myélites 

Parmi les causes inflammatoires de myélite aiguë, il existe trois principales 

catégories diagnostiques. (28,29) 

La première concerne les pathologies démyélinisantes, dont la plus fréquente 

est la sclérose en plaques (SEP), mais intégrant aussi la neuromyélite optique (NMO) 

et les pathologies associées aux anticorps anti-MOG, ainsi que la myélite transverse 

idiopathique et l’encéphalomyélite aiguë disséminée.  

La seconde concerne les myélites infectieuses (par exemple via le zona et le 

virus de l'herpès simplex).  

La dernière catégorie est celle des maladies inflammatoires systémiques, telles 

que la neurosarcoïdose, le syndrome de Goujerot-Sjögren ou le lupus érythémateux 

disséminé (LED).  

Cependant, il n'est pas évident de déterminer si la cause de la myélopathie 

aiguë est inflammatoire ou non, par conséquent, le bilan clinique et diagnostique d’une 

myélite nécessite d'exclure les autres causes de myélopathies aiguës. 
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Au sein des myélopathies non inflammatoires, nous citerons les causes 

néoplasiques ou paranéoplasiques, toxiques, compressives ou traumatiques, 

métaboliques ou vasculaires, qui ne seront pas détaillées dans ce travail.  

 

Nous allons donc nous intéresser de façon plus poussée aux différentes 

étiologies de myélite, en nous concentrant sur les pathologies démyélinisantes qui sont 

les plus fréquentes, afin de caractériser et d’affiner le processus et l’orientation 

diagnostique des différentes formes de myélites. Dans le cas des troubles 

démyélinisants, bien que la SEP soit la principale cause de myélite, d'autres 

diagnostics différentiels importants doivent être écartés afin de choisir la meilleure 

stratégie thérapeutique pour chaque patient. 

Nous évoquerons donc dans un premier temps les pathologies inflammatoires 

donnant fréquemment des atteintes médullaires, à savoir la sclérose en plaques, la 

neuromyélite optique, les pathologies associées aux anticorps anti-MOG et les 

NMOSD séronégatifs. Nous décrirons leur épidémiologie, leur présentation clinique et 

radiologique typique, leur prise en charge diagnostique et thérapeutique, en nous 

concentrant particulièrement sur les myélites. Dans un second temps seront décrites 

de façon plus brève les pathologies inflammatoires pouvant donner de façon moins 

fréquente des myélites, à savoir les maladies systémiques telles que la sarcoïdose, la 

maladie de Behçet, le syndrome de Goujerot-Sjögren et le lupus érythémateux 

disséminé, et finirons par quelques mots sur les myélites infectieuses. 
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II) La sclérose en plaques 

A- Présentation clinique et démographique de la SEP 

1) Épidémiologie de la SEP 

La sclérose en plaques (SEP) est une maladie inflammatoire chronique du SNC, 

entraînant une démyélinisation, une neurodégénérescence et une gliose. Il s’agit de 

loin de la première pathologie inflammatoire chronique du SNC en termes de 

fréquence, touchant 2,8 millions de personnes dans le monde et générant des coûts 

économiques élevés. En France, sa prévalence est de 30 à 60 cas pour 100 000 

habitants. Il existe un gradient Nord-Sud avec une prévalence plus élevée de la 

maladie dans les populations du Nord et caucasiennes. 

 

La SEP est une maladie multifactorielle dont la physiopathologie n’est pas 

complètement établie à l’heure actuelle. L’association d’une prédisposition génétique 

HLA, d’une auto-immunité présumée et de facteurs environnementaux est décrite. 

Parmi ces derniers, on pourra citer en particulier l’âge, le sexe, l’origine géographique, 

l’immunisation contre le virus Epstein-Barr (EBV), le taux de vitamine D, l’obésité et le 

tabagisme. La SEP touche classiquement les femmes (sex-ratio de 3 femmes pour 1 

homme), jeunes entre 20 et 35 ans. (30,31) La prévalence de la maladie chez les 

femmes a tendance à croître sur les deux dernières décennies. 

 

2) Modes évolutifs 

La SEP se caractérise par différents modes évolutifs. (32,33)   

La forme la plus courante est celle rémittente-récurrente (RR), se manifestant 

par des épisodes de rechute et de rémission (complète ou non) survenant à intervalles 

irréguliers, avec un handicap neurologique qui reste stable entre chaque poussée. Elle 

touche 85% des patients. 

La forme primaire-progressive (PP) concerne 15% des patients, et se définit par 

une augmentation régulière du handicap neurologique et ce dès le début de la maladie. 

Des fluctuations et des périodes de stabilité peuvent se produire. (34) 

Dans environ 80% des cas, l’évolution naturelle des formes RR sera 

caractérisée par un passage en forme secondairement progressive (SP). (35) Celle-ci 



 14
 
 

est caractérisée, après une évolution rémittente-récurrente, par l’apparition d’une 

aggravation continue sur plus d’un an, avec ou sans poussées surajoutées 

persistantes. 

Une réévaluation de cette classification a été réalisée en 2013 par Lublin et al. 

(33), intégrant les données d’activité et de progression pour une meilleure analyse du 

processus pathologique actuel. 

En effet, l'activité de la maladie, évaluée par les poussées cliniques, la 

progression du handicap et l'imagerie, peut avoir un impact sur le pronostic et la 

décision thérapeutique. On distingue donc aujourd’hui dans ces deux catégories 

récurrente et progressive, les patients « actifs » (nouvelle poussée clinique, prise de 

contraste gadolinium ou nouvelle lésion T2) et « non actifs » (évolution sans nouvelle 

poussée clinique, avec absence de rehaussement par le gadolinium, ni nouvelle lésion 

T2). Cela a permis aux praticiens de proposer un suivi IRM régulier (réalisation d’une 

IRM cérébrale par an, pas de consensus pour l’IRM médullaire) pour le suivi de 

l’activité inflammatoire.  

 
Description des phénotypes de SEP de 1996 vs 2013 pour la maladie récurrente (à 

gauche) et progressive (à droite) selon Lublin et al. (33) 

Chez les patients présentant une forme progressive de la maladie (PP ou SP), 

l’évaluation de la progression est nécessaire car la maladie n'évolue pas de manière 

uniforme et peut rester relativement stable sur une période donnée. Cela passe par la 

mesure objective du handicap vie le score clinique EDSS (Expended Disability Status 

Scale, cf. annexe 1).(36)  
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B- Diagnostic de SEP 

2) Évolution des critères diagnostiques 

Historiquement, les critères diagnostiques de la SEP étaient uniquement 

cliniques : les premiers ont été les critères de Schumacher et al. (37) en 1965. Ils 

définissent la sclérose en plaques « cliniquement définie » grâce à l’association d’une 

dissémination temporelle (DIT) et une d’une dissémination spatiale (DIS). La DIT 

correspond à deux poussées cliniques distinctes dans le temps, c’est à dire avec un 

intervalle libre d’au moins 1 mois entre les deux poussées, et une durée des 

symptômes d’au moins 24 heures. La DIS correspond à deux atteintes neurologiques 

distinctes (soit toutes deux présentes lors de l’examen clinique, soit l’histoire clinique 

est évocatrice d’une autre atteinte). 

En 1983, Charles Poser et al.(6) ajoute aux données cliniques de dissémination 

temporelle et spatiale des symptômes, prédominant dans la substance blanche, celles 

de l’imagerie par résonance magnétique (IRM) cérébrale, du liquide céphalo-rachidien 

(LCR) avec la recherche de bandes oligoclonales (BOC) ou de synthèse intrathécale 

d’immunoglobulines, et des potentiels évoqués. Il introduit ainsi le concept de SEP 

cliniquement probable ou certaine et biologiquement probable ou certaine. 

En 1997, F. Barkhof (38) décrit l’intérêt diagnostique de l’IRM cérébrale réalisée 

lors d’un syndrome cliniquement isolés (CIS). En effet, le risque de développer une 

SEP cliniquement définie reposait à l’époque sur la présence d’au moins 9 lésions sur 

l’IRM cérébrale initiale. La valeur prédictive à long terme des résultats de cette 

première IRM est ensuite confirmée par l’étude de Brex (39) ,en 2002, et celles de 

Swanton(40). 

En 2001, Ian McDonald a redéfini les critères diagnostiques en incluant les 

données de l’IRM.(41) L’IRM cérébro-médullaire contribue à prouver la dissémination 

des lésions et à exclure les diagnostics différentiels. Elle permet donc un diagnostic 

plus précoce. Ces critères de McDonald seront ensuite revus périodiquement en 2005, 

2010 et 2017.(21,42,43) Cette dernière version verra le retour de la valeur prédictive 

de la ponction lombaire dans le risque de développer une SEP cliniquement définie 

après un premier évènement démyélinisant.  
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3) Caractéristiques cliniques 

Le diagnostic de SEP est évoqué devant une manifestation clinique évoquant 

une poussée inflammatoire, avec une installation des symptômes de façon progressive 

avec persistance pendant plus de 24 heures.  

Le Syndrome Cliniquement Isolé (CIS) est typiquement le premier épisode de 

SEP, et est défini comme un épisode aigu ou subaigu de symptômes neurologiques 

dus à une lésion inflammatoire démyélinisante dans le SNC, qui dure plus de 24 

heures et survient en l'absence de fièvre, d'infection ou d'encéphalopathie. Les 

symptômes s’améliorent généralement dans les jours ou semaines après leur 

apparition, avec ou sans traitement, soit complètement ou parfois avec un handicap 

neurologique définitif. Les manifestations spécifiques d'un CIS dépendent de la 

localisation anatomique de la pathologie, elles consistent le plus souvent en une 

névrite optique, une myélite ou un syndrome du tronc cérébral (vertige, diplopie).  

 

a- Caractéristiques cliniques d’une myélite de SEP 

La myélite typique de SEP est une myélite transverse partielle comme décrit 

précédemment, et est inaugurale dans 40% des cas.  

Elle touche plutôt le cordon postérieur de la moelle, et donne une 

symptomatologie surtout sensitive (troubles sensitifs à type de paresthésies ou 

d’hypoesthésie, ataxie proprioceptive ou signe de Lhermitte), des troubles vésico-

sphinctériens et peu de déficit moteur, avec une spasticité.  

La SEP rémittente peut donc typiquement donner une myélite aiguë partielle se 

manifestant par une des troubles sensitifs, des troubles de la marche et une 

incoordination, s'aggravant généralement en quelques jours ou semaines, suivis d'une 

stabilisation ou d'une guérison.  

Le caractère « partiel » de la myélite de SEP typique est retrouvé dans 

l’asymétrie des symptômes sensitifs et moteurs, contrairement à la myélite transverse 

complète qui est symétrique et bilatérale. (12) Les caractéristiques cliniques de la 

myélite partielle ont été détaillées dans la première partie de l’introduction. 
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b- Autres atteintes typiques de SEP 

La névrite optique (NO) rétro-bulbaire classique de SEP est unilatérale, 

caractérisée par une baisse d’acuité visuelle modérée (restant > 5/10ème), une douleur 

à la mobilisation du globe oculaire, un signe de Marcus Gunn et une dyschromatopsie 

d’axe rouge-vert. La récupération est généralement spontanée en quelques semaines. 

Elle est inaugurale dans 20% des cas. 

L’atteinte du tronc cérébral est inaugurale dans 10% des cas, et peut donner 

une ophtalmoplégie intranucléaire, des vertiges, ou une diplopie par atteinte du                      

nerf VI. 

 

c- Drapeaux rouges 

Il existe des présentations cliniques dites typiques de SEP, d’autres plus 

atypiques qui sont des « drapeaux rouges » et doivent faire rechercher activement des 

diagnostics différentiels. (44)  

Le tableau suivant présente les présentations typiques et les présentations atypiques 

de SEP. 

Présentations typiques Présentations atypiques 

Névrite optique (NO) unilatérale aiguë
NO bilatérale ou névrite optique 

unilatérale sévère

Perte de sensibilité faciale ou névralgie 
du trijumeau

Nausées, vomissements ou hoquets 
inépuisables

Ataxie cérébelleuse et nystagmus
Myélite transverse complète avec atteinte 

motrice et sensitive bilatérale

Myélite transverse partielle Encéphalopathie

Signes sensitifs centraux Troubles de conscience

Signe de Lhermitte Céphalées ou méningisme

Déficit moteur asymétrique Fatigue isolée

Incontinence urinaire 

Diplopie due à une ophtalmoplégie 
internucléaire ou à une paralysie 

oculomotrice
Ophtalmoplégie complète
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d- Évolution après un CIS 

Après un CIS, le délai d'apparition d'une rechute, qui correspond à la conversion 

en SEP cliniquement définie, varie de quelques mois à plus de 10 ans. Ce délai est 

généralement associé au nombre et à la localisation des lésions démyélinisantes du 

cerveau et de la moelle et aux résultats de l'analyse du LCR. (45) 

Cependant, le CIS peut rester isolé à long terme, surtout en cas de névrite 

optique ou de myélite, dans un peu plus d’un tiers des cas.  

Les deux études suivantes ont regardé l’évolution des patients ayant présenté 

un premier épisode de myélite transverse aiguë partielle (le syndrome médullaire 

classique de la SEP). 

Dans celle de Ruet et al. de 2013 (46) sur 114 patients suivis pendant 4 ans, 78 

patients (86%) ont évolué vers une SEP. Les facteurs prédictifs de conversion en SEP 

mis en évidence étaient : un âge inférieur à 40 ans, des BOC à l’analyse du LCR et 

plus de 3 lésions périventriculaires sur l’IRM cérébrale. 

Dans une deuxième série de 2009 (47) de 61 patients atteints de myélite aiguë, 

41% d'entre eux avec une myélite transverse partielle et une IRM cérébrale normale 

se sont transformés en SEP après un suivi moyen de 25 mois.  

 

4) Caractéristiques radiologiques 

Le rôle de l’IRM s’est considérablement développé au cours des 30 dernières 

années, jusqu’à avoir aujourd’hui une place centrale dans le diagnostic et le suivi de 

la SEP. 

a- IRM et diagnostic de SEP 

Les critères diagnostiques définis par Mc Donald en 2001 ont évolué au cours 

du temps, avec au centre la place de l’IRM.(21) En effet l’IRM cérébro-médullaire 

contribue à prouver la dissémination lésionnelle, et à exclure en partie les diagnostics 

différentiels. 

La dissémination spatiale est définie à l’IRM par au moins une lésion en 

hypersignal en séquence pondérée T2, dans au minimum 2 zones parmi les 4 décrites 

comme « caractéristiques de SEP » : périventriculaire (la nécessité de 3 lésions 

périventriculaires a disparu dans la révision de 2017 des critères de Mc Donald), 

corticale ou juxta-corticale, sous-tentorielle ou médullaire. 
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La dissémination temporelle à l’IRM est définie par la présence simultanée de 

lésions rehaussées et non rehaussées par le gadolinium sur la même IRM, ou par 

l’apparition d’une nouvelle lésion hyperintense en séquence pondérée T2 ou 

rehaussée par le gadolinium sur l'IRM de suivi, par rapport à l'examen de base. 

 

1-Caractéristiques des lésions à l’IRM 

 IRM cérébrale  

Dans l’analyse de l’IRM cérébrale, les hypersignaux de la substance blanche 

typiques de SEP répondent à des critères morphologiques bien précis. Il s’agit de 

lésions ovoïdes, bien circonscrites, homogènes et confluentes. Elles sont en 

hypersignal en séquence pondérée T2 et de taille au moins égale à 3mm de grand 

axe. 

Description des lésions caractéristiques en fonction de leur localisation : (44,48) 

 Une lésion IRM infratentorielle est située dans le tronc cérébral (typiquement 

près de la surface), dans le pédoncule cérébelleux ou dans le cervelet  

 Une lésion IRM juxtacorticale est contiguë au cortex et non séparée de celui-ci 

par de la substance blanche 

 Une lésion IRM périventriculaire est accolée aux ventricules latéraux, sans 

intervalle de substance blanche entre les deux, y compris le corps calleux, mais 

excluant les lésions de la substance grise profonde. Elles sont classiquement 

perpendiculaires à l’axe des ventricules, en « doigts de Dawson ». 

Le protocole d'imagerie de l’IRM cérébrale comprend des séquences 

pondérées en T1 3D, T2-FLAIR 3D (Fluid Attenuated Inversion Recovery), pondérées 

en T2 3D, des séquences pondérées en T1 avec injection de Gadolinium et une 

séquence DWI. 

 

 IRM médullaire :  

Les myélites de la SEP répondent également à des critères d’imagerie bien définis.  
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i- Caractéristiques des lésions de myélite 

Il s’agit de myélites courtes (hauteur inférieure ou égale à deux corps 

vertébraux) et partielles (diamètre transverse inférieur à 50% du diamètre médullaire). 

(20) Elles touchent la substance blanche et respectent en principe la substance grise. 

Elles sont le plus souvent périphériques.  

Les lésions sont localisées de façon préférentielle au niveau cervical haut (53-

59%), suivi par la région thoracique (20-47%).(49)  

Ce sont des myélites postérolatérales, aux limites nettes, ovalaires en coupe 

sagittale et triangulaires à base postérieure en coupe axiale. Les lésions se trouvent 

principalement dans les voies ascendantes sensitives (au niveau de la corne 

postérieure) et descendantes motrices (au niveau du tractus corticospinal), en raison 

de la forte concentration de myéline dans ces faisceaux. (2)  

Il est à noter que les petites lésions focales peuvent fusionner pour former des 

lésions plus étendues, impliquant trois segments ou plus, en particulier dans les cas 

de SEP progressive, mais l'IRM axiale à haute résolution montre que ces images 

résultent en fait de la confluence de plusieurs lésions. (50) 

L'atrophie médullaire présente aux premiers stades de la maladie est corrélée 

au degré de handicap, en particulier au niveau cervical. (51) Une étude de 2015 a 

montré qu'une augmentation de 1 % du taux annuel de perte de volume médullaire 

était associée à un risque de 28 % de progression de l'invalidité au cours de l'année 

suivante. (52)  

 

Ainsi une myélite transverse atteignant plus de 50% du diamètre de la moelle, 

ou étendue sur plus de trois segments vertébraux contigus, est inhabituelle dans la 

SEP et constitue un « drapeau rouge ». (53)  

 

ii- Protocole d’IRM médullaire 

L’IRM médullaire conventionnelle a une faible sensibilité et spécificité 

concernant les changements pathologiques observés dans la SEP, avec une faible 

corrélation entre la charge lésionnelle médullaire et le handicap. (50,54) 
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Cela peut être lié au fait que l'IRM médullaire est plus difficilement interprétable 

que l'imagerie cérébrale chez les patients atteints de SEP. En effet, la colonne 

vertébrale est extrêmement fine et souvent soumise à des artefacts fantômes (dus à 

la respiration, à la déglutition et/ou à la pulsation du sang et du liquide 

céphalorachidien). (55) La quantité d'os et de graisse peut également produire des 

artefacts importants, supérieurs à ceux observés en imagerie cérébrale.  

Le protocole d’IRM de la moelle recommandé doit comprendre une séquence 

sagittale pondérée en T1 et atténuation des protons, une séquence pondérée T2 ou 

une séquence STIR (Short Tau Inversion Recovery) qui semble plus sensible que le 

T2 (48). Enfin il est utile de réaliser une séquence axiale pondérée en T2 en regard 

des lésions suspectes. Une séquence T1 avec injection de produit de contraste 

(Gadolinium) est recommandée si des lésions T2 sont détectées. (54) Le 

rehaussement du gadolinium est variable et dépend principalement du moment de 

l'acquisition, les lésions aiguës se rehaussant généralement pendant 4 à 8 semaines. 

(56) 

Les lésions sont hyperintenses sur les séquences STIR et T2, et iso-intenses sur les 

séquences T1. 

L'utilisation de coupes sagittales seules peut sous-estimer le nombre de lésions, 

c’est pourquoi l'utilisation combinée d'images sagittales et axiales peut faciliter 

l'identification et la localisation des lésions. (50) 

 

Figure 2 : Myélites typiques de la SEP, d’après Marrodan et al,(57) 
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2-Place de l’IRM dans le suivi et le pronostic 

Le rôle de l'IRM dans l'évaluation de la sclérose en plaques (SEP) va bien au-

delà du processus de diagnostic. L’IRM peut être utilisée dans le cadre d'un suivi 

régulier pour aider à établir le stade des patients atteints de SEP et mesurer la 

progression de la maladie, pour mesurer la charge lésionnelle, fournissant ainsi des 

informations utiles pour la prédiction du handicap à long terme. Un groupe international 

de neurologues et de radiologues (MAGNIMS) a proposé en 2015 des protocoles 

d’IRM cérébrale et médullaire standardisés pour le processus de diagnostic, pour 

déterminer le pronostic et pour le suivi. (48,58–60) Ces critères ont été réévalués très 

récemment avec la publication en août 2021 de nouvelles recommandations 

MAGNIMS (61), incluant des changements dans les protocoles d’acquisition de l’IRM, 

en soulignant la valeur des séquences FLAIR 3D pour améliorer la précision du 

diagnostic et du suivi, ou en préconisant une utilisation plus judicieuse des agents de 

contraste à base de gadolinium.  
 

Les recommandations actuelles sont donc les suivantes. Pour le diagnostic de 

SEP, il est recommandé de réaliser une IRM cérébrale injectée, ainsi qu’une IRM 

médullaire uniquement si l'IRM cérébrale ne permet pas de poser le diagnostic, ou si 

les symptômes se situent au niveau de la moelle épinière.  

Pour le suivi, une IRM cérébrale avec injection de gadolinium est recommandée 

pour démontrer la DIT et l'activité de la maladie cliniquement silencieuse sous 

traitement, pour évaluer une poussée, pour réévaluer le diagnostic initial et comme 

nouvelle référence avant de commencer ou de modifier le traitement. Une imagerie 

IRM cérébrale de routine doit être envisagée tous les 6 mois à 2 ans (tous les ans en 

pratique) pour tous les patients atteints de SEP récurrente.  

Sur le plan diagnostic, dans les suites d’un CIS, l’IRM de suivi peut se substituer 

à une deuxième poussée clinique pour retenir le diagnostic de SEP. De plus, depuis 

l’instauration de ces critères, l’IRM cérébro-médullaire permet de poser d’emblée un 

diagnostic de SEP en objectivant une dissémination temporo-spatiale radiologique. 

Cela permet donc d’instaurer une prise en charge thérapeutique plus rapidement, ce 

qui peut jouer sur l’évolution de la maladie. 

Sur le plan du suivi, grâce à la surveillance régulière de l’IRM, celle-ci devient 

une aide importante au dépistage d’une activité inflammatoire radiologique en 

permettant la détection de nouvelles lésions infra-cliniques, et permet donc 

l’adaptation thérapeutique nécessaire. 
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b- Analyse du LCR 

Rôle double de l'examen du LCR dans le diagnostic de SEP : à la fois pour la 

mise en évidence de bandes oligoclonales (BOC) et l’exclusion de diagnostics 

différentiels. 

1-Présence de bandes oligoclonales 

Dans un premier temps, l’analyse du LCR avec la recherche de BOC reste un 

examen diagnostic précieux pour la SEP, bien que son importance ait été discutée 

dans les révisions successives des critères de McDonald. Elle fait de nouveau partie 

intégrante du diagnostic dans les critères de 2017, et peut remplacer l’IRM ou la 

clinique en l’absence d’autre preuve de dissémination temporelle. (21) 

Dans un contexte clinique approprié, la présence de bandes oligoclonales 

(BOC) spécifiques du LCR (2 bandes ou plus) ou dans une moindre proportion d’un 

index d’IgG augmenté dans le LCR (>0,7), bien qu'elle ne soit pas spécifique de la 

SEP, est en faveur du diagnostic. (62,63) Elle témoigne d’une synthèse intrathécale 

liée à une inflammation du LCR.  

De nombreuses études ont montré que ces BOC étaient un facteur indépendant 

de risque de conversion vers une SEP dans les suites d’un CIS, indépendamment des 

données de l’IRM. (64–68) 

La prévalence exacte des BOC dans la SEP et le CIS est inconnue et varie 

selon les études. Dans une méta-analyse de 2013 de R. Dobson et al (68), incluant 

12 253 patients atteintes de SEP et 2685 patients atteints d’un CIS, les BOC étaient 

retrouvées chez 87,7 % des patients SEP et 68,6 % des patients atteints de CIS. Le 

risque relatif de conversion en SEP chez les patients ayant présenté un CIS avec des 

BOC positives était de 9,88.  

La sensibilité de la recherche de BOC nécessite une technologie appropriée et 

standardisée par isoélectrofocalisation. (69) 

 

Bien que l'absence de BOC dans le LCR n'exclut pas la SEP (particulièrement 

au début de la maladie et chez les enfants) (63,70) , leur absence doit faire considérer 

un diagnostic différentiel. 
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2-Absence d’anomalies à l’examen du LCR 

Dans un second temps, l’intérêt de l’analyse du LCR réside aussi dans la 

recherche de diagnostics différentiels : en effet, un résultat de LCR atypique de SEP 

(une protéinorachie élevée > 1 g/L, une pléiocytose avec > 50 cellules par mm³, ou la 

présence de neutrophiles, d'éosinophiles ou de cellules atypiques) orientera vers 

d’autres maladies. (70) 

Il est à noter aussi que les BOC du LCR peuvent être présentes dans d’autres 

étiologies inflammatoires ou infectieuses, y compris les syndromes monophasiques 

présentant des points communs à la fois cliniques et radiologiques avec la SEP, d’où 

la nécessité d’un bilan exhaustif avant de poser le diagnostic positif de SEP. (71) 

 

5) Critères de Mc Donald 2017 

Les critères diagnostiques Mc Donald 2017 de SEP RR sont les suivants : 

Chez un patient présentant un premier évènement clinique démyélinisant 

inflammatoire (CIS) : 

 Dissémination spatiale : au moins une lésion inflammatoire de taille supérieure 

à 3 mm localisée dans au moins 2 des 4 territoires spécifiques : cortical ou juxta 

cortical, périventriculaire, infratentoriel ou médullaire.  

 Dissémination temporelle :  

- Deuxième poussée clinique  

- Ou à l’IRM cérébrale : présence simultanée de lésions rehaussées et 

non rehaussées par le gadolinium à tout moment, ou nouvelle lésion 

hyperintense en T2 ou rehaussée par le gadolinium sur l'IRM de suivi, par 

rapport à l'examen de base 

- Ou présence de bandes oligoclonales sur la ponction lombaire  

L’association d’une dissémination dans le temps et dans l’espace après un premier 

épisode démyélinisant permet de poser le diagnostic de SEP rémittente récurrente, 

après exclusion des diagnostics différentiels : principe du « no better explanation » 

(72).  
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Les critères McDonald 2017 pour le diagnostic de SEP primaire progressive sont les 

suivants : 
Il faut nécessairement 1 an de progression du handicap (déterminée rétrospectivement 

ou prospectivement) indépendamment d'une rechute clinique, associée à au moins 

deux des critères suivants : 

 Une ou plusieurs lésions hyperintenses en T2 caractéristiques de la SEP dans 

une ou plusieurs des régions cérébrales suivantes : périventriculaire, corticale 

ou juxtacorticale, ou infratentorielle 

 Deux ou plusieurs lésions hyperintenses en T2 dans la moelle  

 Présence de bandes oligoclonales spécifiques du LCR 
 

6) Concept de « No better explanation » 

En pratique courante le diagnostic de SEP repose donc sur un faisceau 

d’arguments cliniques et paracliniques et sur le concept de « no better explanation ». Il 

est en effet primordial, avant de conclure à une SEP, d’exclure les diagnostics 

différentiels pouvant mimer cliniquement et iconographiquement cette pathologie. (72) 

Ainsi en 2006 Charil propose une démarche diagnostique pondérée en fonction 

de l’IRM cérébrale. (73) Il conseille de rechercher non seulement les critères 

diagnostiques positifs IRM (à l’époque critères McDonald 2005), mais également la 

présence de drapeaux rouges tels qu’une IRM cérébrale normale réfutant en première 

intention une SEP, la présence de lésions symétriques, extensives ou encore 

hémorragiques (cf annexe 2). Au total, si l’IRM cérébrale remplit les critères de SEP et 

qu’il n’existe pas de drapeaux rouges, aucun autre test n’est nécessaire. Par contre, s’il 

existe des drapeaux rouges le diagnostic de SEP ne peut être retenu que si les tests 

additionnels ne sont pas en faveur d’une autre pathologie. En effet dans ce cas de figure, 

il faut rechercher en priorité́ des diagnostics différentiels. En cas de résultats 

équivoques, il propose de répéter l’IRM et les tests biologiques dans le cadre d’un suivi 

expectatif de « wait and see ».  

Les diagnostics différentiels sont représentés principalement par les maladies du 

spectre de la neuromyélite optique et les maladies systémiques à expression centrale 

dans le cadre des formes récurrentes rémittentes, qui seront détaillées par la suite. Dans 

les formes primaires progressives, les diagnostics différentiels sont nombreux : 

génétiques (paraparésies spastiques héréditaires, adrénoleucodystrophie), infectieux 

(HTLV-1, VIH), métaboliques (carence en cuivre, en B12), etc. (74) 
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C- Traitement de la SEP 

1) Traitement de la poussée : corticothérapie 

Le traitement de la poussée repose sur la corticothérapie, le plus souvent sous 

forme de perfusion intraveineuse de methylprednisolone à forte dose (500 à 1000 mg 

par jour) pendant 3 à 5 jours. (75) Cela permet l’accélération de la récupération des 

symptômes et la limitation des séquelles. Chez un patient avec une forme sévère ne 

répondant pas aux corticostéroïdes, il faut envisager les échanges plasmatiques. 

 

2) Traitement de fond 

Les traitements de fond modifient l'évolution de la SEP par la suppression ou la 

modulation de la fonction immunitaire. Ils exercent une activité anti-inflammatoire 

principalement dans la phase de poussée de la SEP, réduisent le taux de pouss, 

l'accumulation des lésions IRM et stabilisent, retardent et, dans certains cas, 

améliorent modestement le handicap. 

 

a- Traitement de première ligne 

Actuellement en France, nous disposons de 4 traitements de première ligne, 

qui divergent par leur fréquence de prise ainsi que la voie d’administration (orale, sous-

cutanée ou intra-musculaire). Le profil de tolérance des traitements est globalement 

bon, que ce soit les immunomodulateurs (Interféron  et Acétate de glatiramère) 

comme les immunosuppresseurs (Diméthylfumarate et Teriflunomide). (76) 

En revanche, ces traitements de première ligne ne garantissent pas un contrôle 

suffisant de la maladie chez tous les patients. En effet, sous traitement 

immunomodulateur injectable, le risque de poussée clinique est évalué entre 55 et 

80%. (77) 

 

b- Traitement de seconde ligne 

Chez ces patients présentant des formes plus sévères de SEP, 3 traitements 

de seconde ligne ont l’AMM en France : le Natalizumab, le Fingolimod et 

l’Ocrelizumab. (76) 
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Le Natalizumab est un anticorps monoclonal administré en perfusion 

intraveineuse une fois toutes les 4 semaines. Il est très efficace pour réduire les 

rechutes et ralentir la progression de la maladie chez les patients atteints de SEP-RR 

par rapport au placebo ou à l'interféron, avec une réduction du taux annualisé de 

poussée de 68% et de l’activité IRM de 83%. (78) Il est généralement bien toléré ; 

cependant, le traitement à long terme comporte un risque de leucoencéphalopathie 

multifocale progressive. 

 

Le fingolimod est un traitement immunosuppresseur par voie orale, qui présente 

lui aussi une grande efficacité sur la réduction du taux de poussée (de 55% environ) 

et de l’activité IRM (de 80%). Il existe un risque de rebond à l’arrêt.  

 

L’Ocrelizumab est un anticorps monoclonal anti-CD20 qui s'est avéré très 

efficace pour limiter les nouvelles poussées et la progression silencieuse de la SEP et 

pour réduire la progression du handicap. (79) Le rituximab est un anticorps monoclonal 

chimérique anti-CD20 qui semble avoir une efficacité similaire dans la SEP, est 

largement utilisé en pratique courante, mais n’a jamais reçu l’AMM dans la SEP.  

 

c- Troisième ligne 

En 3ème ligne, des traitements nettement plus agressifs tels que la Mitoxantrone, 

l’Alemtuzumab ou la Cladribine peuvent être utilisés.  

 

3) Traitement symptomatique 

La prise en charge du handicap passe par une rééducation kinésithérapeutique 

adaptée, ainsi que par un traitement de la spasticité reposant aussi sur le Baclofène 

ou l’injection de toxine botulique, et sur la prise en charge de la douleur. 
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III) Neuromyélite optique à anticorps anti-AQP4 

A- Épidémiologie et mode évolutif 

La Neuromyélite Optique (NMO) est une autre maladie inflammatoire 

démyélinisante sévère du système nerveux central, beaucoup plus rare que la SEP. 

(80) Elle touche de manière préférentielle les populations non caucasiennes, dans 

lesquelles la SEP est rare, même si toutes les populations semblent touchées. On 

retrouve une surreprésentation des populations d’Asie de l’Est, et les patients d’origine 

africaine semblent présenter des formes plus graves. (81) 

Elle touche de façon nettement prédominante les femmes, avec un ratio de 8 à 

9 femmes pour un homme. Le début est plus tardif que la SEP, se déclarant 

classiquement vers 40 ans.  Les patients atteints de neuromyélite optique ont 

fréquemment d’autres maladies auto-immunes associées (en particulier le lupus 

érythémateux disséminé, le syndrome de Goujerot-Sjögren ou encore la myasthénie). 

(82,83)  

La première description évoquait une atteinte monophasique associant une 

NORB sévère bilatérale et une myélite, par E. Devic et F. Gault en 1984 (84), et devient 

connue sous le nom de maladie de Devic par la suite. Le mode évolutif a par la suite 

été mieux précisé : elle débute toujours par une poussée initiale, par la suite 85% des 

patients vont avoir une évolution récurrente avec de nouvelles poussées, tandis que 

15% d’entre eux auront une évolution purement monophasique. Une évolution 

secondairement progressive est très inhabituelle. (81) 

 

B- Atteintes cliniques évocatrices 

La maladie de Devic atteint avec prédilection le nerf optique et la moelle 

épinière, avec des tableaux sévères de névrite optique ou de myélite, qui vont être 

souvent synchrones. Certaines présentations cliniques sont particulièrement 

évocatrices d'une NMO (81). 

La myélite transverse complète est une des présentations les plus typiques, avec 

un handicap clinique sévère, associant une para- ou tétraparésie et des troubles 

vésicosphinctériens. (18) La clinique de cette atteinte a été décrite dans la partie 

introduction. Elle est inaugurale d’une NMO dans 50% des cas, et dans 10% des cas 

sera associée d’emblée à une névrite optique. 
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L’autre présentation typique fréquente est la névrite optique bilatérale et sévère, 

avec une baisse d’acuité visuelle séquellaire importante, une atteinte du chiasma 

optique et qui provoque un déficit altitudinal du champ visuel (85). 35% des patients 

débuteront une maladie de Devic de cette manière. 

Plus rare mais très évocateur, on peut retrouver un syndrome de l'area postrema, 

associant hoquets et nausées ou vomissements incoercibles.(86,87) 

Les autres tableaux typiques sont l’atteinte hypothalamique de type syndrome 

inapproprié́ de sécrétion d’hormone antidiurétique (SIADH), le syndrome 

diencéphalique aigu avec narcolepsie ou le syndrome encéphalitique. 

 

C- Examens paracliniques 

1) IRM  

L'IRM du nerf optique et de la moelle épinière va généralement retrouver un 

œdème et une perte de l'intégrité de la barrière hémato-encéphalique, alors que l’IRM 

cérébrale sera le plus souvent normale ou aspécifique. (19) 

a- IRM médullaire 

L’IRM médullaire révèle typiquement des lésions de myélite étendues 

transversalement et longitudinalement, sur trois segments vertébraux contigus ou 

plus. Ces lésions ont une répartition centro-médullaire avec un respect de la périphérie 

de la moelle (plus de 70 % de la lésion se trouve dans la substance grise centrale), 

contrairement aux myélites de SEP. (88,89) Leur localisation principale est cervico-

thoracique ou thoracique haute. (90) L'extension d'une lésion cervicale au tronc 

cérébral est caractéristique. 

A la phase aiguë, on retrouve donc un hypersignal en pondération T2 sagittale 

(séquences standard en pondération T2, densité de protons ou STIR), avec un 

rehaussement de la lésion au gadolinium sur les séquences T1. On peut voir un 

hyposignal central sur les séquences T1. Un œdème médullaire est fréquent. Il est 

possible de voir une nécrose ou une cavitation de la moelle suite à une lésion de NMO. 
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(17,90) Des petites lésions très hyper-intenses en T2 appellées « bright spotty 

lesions » ont été décrites comme caractéristiques de la NMO. (91) 

A la phase chronique, on peut voir apparaître une atrophie cordonale étendue 

longitudinalement, et une persistance de l’hypersignal T2. (89) 

 

 

Figure 3 : Myélites typiques d’une NMO , d’après Wingerchuk et al (19) 

Myélite transverse étendue longitudinalement, impliquant ici la majeure partie de la 

moelle épinière thoracique (flèches), avec une prédilection pour la moelle centrale, 

comme le montre l'IRM axiale. On voit sur la figure E une extension de la myélite 

cervicale à la moelle allongée, caractéristique de la NMO. 

 

b- IRM du nerf optique 

La mise en évidence d’un hypersignal T2 ou d’un rehaussement T1 au 

gadolinium du nerf optique ou du chiasma optique, avec typiquement une atteinte 

bilatérale du nerf, une prédominance postérieure ou des lésions étendues, est 

évocatrice d'une NMO. 
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c- IRM cérébrale  

L’IRM cérébrale dans la maladie de Devic est souvent normale, ou retrouve des 

lésions en hypersignal T2 qui seront aspécifiques ou encore impossibles à distinguer 

des lésions de la SEP. (92,93) Celles-ci sont souvent cliniquement silencieuses. 

Cependant, certaines anomalies cérébrales observées par IRM semblent être 

spécifiques à la NMO, en particulier dans les zones riches en aquaporine 4. Ainsi, les 

lésions de la moelle allongée (en particulier area postrema), les lésions 

périépendymaires étendues, de l’hypothalamus ou du thalamus, seront évocatrices de 

NMO. Au niveau de la substance blanche sous-corticale ou profonde, un aspect 

évocateur est celui de lésions larges et confluentes, parfois pseudo-tumorales. On 

peut aussi retrouver des lésions longues et diffuses du tractus cortico-spinal ou du 

corps calleux. 

 

2) Ponction lombaire  

L’analyse du LCR est une aide au diagnostic de NMO en permettant d’éliminer 

les diagnostics différentiels. (94) 

Les bandes oligoclonales d'IgG restreintes au LCR, une caractéristique de la 

SEP, sont absentes chez la plupart des patients (bien qu’elles puissent être détectées 

de façon transitoire au moment d’une poussée). L’absence de BOC est donc en faveur 

du diagnostic de NMO alors que la présence de celles-ci est un drapeau rouge. (19) 

Une pléiocytose du LCR est présente dans environ 35 à 50 % des cas (souvent 

minime, avec une médiane de 19 cellules/μl dans l’étude de Jarius et al de 2015 (94), 

et retrouve régulièrement des neutrophiles, des éosinophiles, des lymphocytes activés 

ou des plasmocytes.  

La protéinorachie et le taux de lactate du LCR est corrélé à l'activité de la 

maladie ainsi qu'à la longueur des lésions médullaires.  
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3) Anticorps anti-AQP4 

Malgré les nombreuses différences cliniques et paracliniques entre la SEP et la 

NMO, le lien entre ces deux maladies a été longtemps controversé. C’est la découverte 

de l'anticorps NMO-IgG en 2004 par Lennon et ses collègues qui a permis une 

avancée importante dans la compréhension de la neuromyélite optique. (95)  

 Cet auto-anticorps spécifique de la NMO est dirigé contre l'aquaporine-4 (AQP4), un 

canal hydrique prédominant du système nerveux central, densément exprimé sur les 

pieds terminaux des astrocytes. L'anticorps AQP4 a été validé non seulement comme 

marqueur hautement spécifique de la NMO, mais aussi comme facteur pathogène. 

(96)  

En dehors de la NMO, certains patients souffrant d'une névrite optique 

récurrente ou d'une myélite longitudinale extensive récurrente seule sont également 

souvent positifs pour l'anticorps AQP4. En 2007, le terme de " troubles du spectre de 

la NMO " (NMOSD) a été introduit pour inclure les patients séropositifs aux IgG-AQP4 

présentant des formes limitées ou inaugurales de NMO, avec un risque élevé de 

futures poussées. 

Les critères diagnostics de NMO sont plus stricts chez les patients séronégatifs 

pour l’anticorps anti-AQP4. Ces patients sont plus fréquemment des hommes, plus 

jeunes et avec une présentation clinique moins sévère (97,98), avec des données plus 

récentes suggérant que ces patients présentent des anticorps dirigés contre la 

glycoprotéine de l'oligodendrocyte de la myéline (MOG), et ce jusqu’à 42% d’entre 

eux. (99,100) Cela sera détaillé dans un second temps dans la partie sur la pathologie 

associée aux anticorps anti-MOG.  

 

D- Critères diagnostiques 

Les critères diagnostiques actuels de NMO ont été proposés en 2015 par 

l’équipe de Wingerchuk (réévaluation des critères de 2006) (19).  

En cas de positivité des anticorps anti-AQP4, le diagnostic de NMO requiert 

uniquement une atteinte clinique caractéristique parmi les 6 suivantes (cf. partie 

clinique) : les deux principales étant la névrite optique et la myélite transverse 

longitudinalement étendue, les quatre autres étant le syndrome de l’area postrema, le 
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syndrome du tronc cérébral, le syndrome diencéphalique (avec SIADH ou narcolepsie) 

associé à une atteinte diencéphalique à l’IRM, et pour finir une atteinte cérébrale 

symptomatique avec des lésions typiques de NMO à l’IRM cérébrale. 

En revanche, en l’absence de mise en évidence des anticorps anti-AQP4, le 

diagnostic positif de NMO est plus strict. En effet, les patients doivent présenter au 

moins deux atteintes cliniques caractéristiques parmi les six décrites ci-dessus, pour 

mettre en évidence une dissémination dans l'espace avec l’atteinte de différentes 

régions neuro-anatomiques. Au moins l'un des événements cliniques doit être l'une 

des 3 caractéristiques cliniques les plus courantes des NMO : névrite optique, myélite 

transverse ou syndrome de l’area postrema. En parallèle, l’IRM doit retrouver des 

lésions spécifiques de NMO. 

Dans tous les cas, le diagnostic sera posé après exclusion des différents 

diagnostics différentiels. 

 

E- Drapeaux rouges orientant vers des diagnostics différentiels 

Aucune caractéristique clinique ou paraclinique n'est exclusive, mais certaines 

sont considérées comme des drapeaux rouges qui doivent faire rechercher la 

possibilité d'autres diagnostics.  

Les principaux signaux d'alarme cliniques concernent l'évolution temporelle, en 

particulier l'évolution progressive de l'aggravation neurologique qui est très rare dans 

la NMO (1 % à 2 % des cas) (101). De même, la durée d’installation des symptômes 

peut faire discuter une étiologie diverse : une installation très rapide doit faire 

envisager une cause vasculaire, une aggravation très lente sur plusieurs semaines 

évoque plutôt une néoplasie ou une sarcoïdose. Une myélite transverse partielle, 

surtout si elle n’est pas associée à une lésion extensive en longueur, est peu 

évocatrice de NMO. 

Sur le plan paraclinique, la présence de BOC doit faire discuter le diagnostic 

(présentes dans moins de 20% des NMO contre plus de 80% des SEP). 

La présence de certaines comorbidités associées à des syndromes 

neurologiques pouvant mimer une NMO est aussi un drapeau rouge : maladies auto-
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immunes systémiques comme la sarcoïdose, une infection chronique comme le VIH 

ou la syphilis, ou encore un cancer.   

Sur le plan de l’imagerie, une IRM cérébrale normale ou la détection de lésions 

non spécifiques de la substance blanche était un critère important au diagnostic de 

NMO.  

Il a pourtant été démontré que les lésions évocatrices de SEP à l’IRM n’excluent pas 

le diagnostic de NMO bien qu’elles restent un drapeau rouge. En effet une étude 

longitudinale sur 44 patients porteur d’une NMO, a montré que jusqu'à 16% des 

patients remplissent les critères IRM de SEP selon Barkhof. (102) 

 

F- Traitement et prise en charge 

Le pronostic de cette pathologie est sévère au niveau fonctionnel avec parfois 

même un engagement du pronostic vital notamment en cas de myélite cervicale 

transverse fulminante. De nombreux patients présentent un handicap permanent et 

sévère après le tout premier épisode. (81) C’est pourquoi une identification précoce 

pour une prise en charge rapide est primordiale. 

1) Traitement de la poussée 

La prise en charge des poussées consiste en un traitement précoce par 

corticostéroïdes, généralement 1000 mg de méthylprednisolone par voie intraveineuse 

pendant au moins 3 à 5 jours, suivi de prednisone par voie orale avec diminution 

progressive sur une période de 2 à 6 mois. (103) 

En cas de non réponse au traitement par corticoïdes intraveineux, il est 

préconisé la mise en place d'échanges plasmatiques, généralement 5 à 7 échanges 

sur une période de 2 semaines. Ils se sont montrés efficaces, y compris dans le cadre 

d'un essai clinique randomisé en double aveugle chez des patients atteints d'une 

maladie démyélinisante grave, bien que ne ciblant pas spécifiquement la NMO. (104–

106)  

L'efficacité thérapeutique des immunoglobulines intraveineuses dans le cadre 

d’une rechute de NMO n’a pas été démontrée.   
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2) Traitement de fond : Prévention des poussées 

Compte tenu des mécanismes médiés par anticorps, le traitement de la NMO 

repose sur des traitements immunosuppresseurs. Cependant, il n’existe 

essentiellement des études que sur de petits échantillons de patients sur le rôle des 

différentes thérapies immunosuppressives.  

Les trois traitements utilisés jusqu’à maintenant en première ligne (107) et qui 

ont montré une efficacité dans la NMO sont l’Azathioprine (108–110), le Rituximab 

(111–114) et le Mycophénolate mofétil. L’étude de Torres (115) comparant ces 3 

traitements retrouvait une efficacité moindre sur la diminution du taux annuel de 

poussées sous Azathioprine que sous Rituximab et Mycophenolate Mofetil.  

Le Rituximab tend à être le traitement le plus utilisé actuellement devant une 

efficacité prouvée dans de nombreuses études et une bonne tolérance. Il a été 

récemment validé par un essai randomisé contre placebo. (116) 

En seconde ligne peuvent être aussi utilisés le méthotrexate, la prednisone et 

la mitoxantrone, avec une efficacité démontrée sur des séries de cas. 

Il existe aujourd’hui d’autres perspectives thérapeutiques avec les anticorps 

monoclonaux. (117,118) En effet en dehors du Rituximab, d’autres anticorps 

monoclonaux ont montré une efficacité dans la NMO, tels que l'anti-CD19 

(inébilizumab), les anti-récepteur de l'IL-6 (tocilizumab ou satralizumab), l'anti-

complément C5 (eculizumab,) et l'anti-aquaporine 4 non pathogène (aquaporumab). 

En pratique, 3 d’entre eux ont prouvé leur efficacité dans des essais randomisés contre 

placebo: l'eculizumab (qui est l’unique traitement approuvé par la FDA)(119), le 

sartralizumab et l’inebilizumab. 

Il est important de noter que plusieurs médicaments classiques de la SEP 

semblent inefficaces voire même facteurs d’aggravation la NMO. Parmi-eux, 

l'interféron-β (120,121), le Natalizumab et le Fingolimod (122), qui sont donc à contre-

indiquer chez tout patient atteint de NMO. 
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IV) Maladies à anticorps anti-MOG (MOGAD) 

A- Anticorps anti-MOG : histoire et épidémiologie 

Progressivement, des études comparant des cohortes de NMO séropositives et 

séronégatives à l'AQP4 ont retrouvé des différences significatives chez certains des 

patients séronégatifs.(123) En effet, la névrite optique bilatérale ou l’association d’une 

névrite optique et d’une myélite simultanées, le jeune âge au moment de l'apparition 

et une évolution apparemment monophasique étaient plus fréquents chez les patients 

séronégatifs. (123,124)  

Cela a relancé la recherche d’autres anticorps, et c’est ainsi qu’on a récemment 

mis en évidence la prévalence des anticorps anti-MOG (ciblant la glycoprotéine des 

oligodendrocytes de la myéline). (125) En effet, environ un tiers à un quart des patients 

AQP4-séronégatifs atteints d’un trouble du spectre de la neuromyélite sont positifs 

pour les anticorps anti-MOG. (126) 

Les anticorps anti-MOG ciblent la glycoprotéine des oligodendrocytes de la 

myéline, exprimée sur la membrane externe de la myéline et présente uniquement 

dans le SNC. Historiquement, ils avaient été identifiés pour la première fois à la fin des 

années 1990, et avaient par la suite été étudiés dans l’encéphalomyélite aiguë 

disséminée (ADEM) de l’enfant, où l’on a retrouvé une prévalence importante de ces 

anticorps. (127) 

 

La maladie à anticorps MOG est donc une maladie auto-immune du SNC 

associée à un anticorps sérologique dirigé contre la MOG, ressemblant cliniquement 

aux troubles du spectre de la NMO en raison de la prédilection pour les rechutes de 

névrite optique et de myélite. Mais celle-ci diffère de la maladie de Devic sur le plan 

épidémiologique sur plusieurs points. 

Premièrement, elle se manifeste à un âge plus précoce, avec un âge moyen de 

30 ans environ. (128) Deuxièmement, elle ne présente pas de prédominance féminine 

significative contrairement à la NMO (sex-ratio allant de 0,4 à 2,8 femmes pour un 

homme). (89) Troisièmement, elle se manifeste plus fréquemment chez les 

Caucasiens. 
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B- Mode évolutif et pronostic 

Les patients atteints de la maladie associée aux anti-MOG ont été initialement 

décrits comme présentant une maladie monophasique (129), en particulier chez les 

patients perdant leur séropositivité avec le temps. Cependant, des études plus 

récentes avec un suivi plus prolongé ont révélé une forte proportion de patients 

présentant une maladie récurrente. Par exemple dans la cohorte de Jarius et al, si les 

patients étaient suivis pendant plus de 8 ans, 93 % d'entre eux présentaient une 

évolution par poussées. (89) 

 

Le pronostic fonctionnel est meilleur que chez les patients présentant une 

maladie de Devic, avec une meilleure récupération, bien que certains patients puissent 

présenter un handicap permanent. [170,181]. 

 

 

C- Atteintes évocatrices  

1) Caractéristiques des myélites associées aux MOGAD 

La moitié des patients environ va présenter des poussées médullaires. (89,129–

131)  

Comme pour les poussées de NMO, les présentations de myélites les plus 

courantes sont celles de myélites transverses complètes, associant une paraparésie, 

des symptômes sensitifs bilatéraux et une atteinte sphinctérienne. Une présentation 

sous forme de myélites focales est aussi possible. (90) 

Il existe dans la pathologie associée aux anticorps anti-MOG une prédilection 

pour la localisation des lésions au niveau du cône médullaire, ce pourquoi les troubles 

vésico-sphinctériens ou les troubles de l'érection sont présents chez environ 70 % des 

patients. 

 

A l’IRM, les myélites sont étendues longitudinalement (>3 segments 

vertébraux), avec des lésions touchant de manière importante la substance grise 

centrale, un œdème médullaire à la phase aiguë. L’anomalie de signal T2 peut être 

limitée à la substance grise, formant un signe "H" caractéristique sur les images 

axiales.(132) Les lésions sont hyper-intenses sur les séquences pondérées T2, iso- 
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ou hypo-intenses en T1, et il existe un rehaussement au gadolinium en phase aiguë 

jusqu’à 70% des cas. Ces lésions sont similaires aux myélites associées aux anticorps 

anti-AQP4, bien qu’elles n’entraînent en général par de nécrose médullaire. (90)  

 

 

Figure 4 : Myélites typiques d’une MOGAD, d’après Sato et al. (133) 

Myélites transverses récurrentes étendues longitudinalement avec prise de contraste 

annulaire à la jonction thoraco-lombaire. 

 

2) Autres manifestations cliniques typiques et corrélation IRM 

Il existe fréquemment une combinaison d'une névrite optique unilatérale ou 

bilatérale associée à une myélite transverse longitudinale, à une atteinte du tronc 

cérébral et parfois parenchymateuse. 

 

 Névrite optique, fréquemment simultanément bilatérale. C’est le symptôme le 

plus fréquent de la maladie (dans l’étude prospective de Jarius et al, 88% des 

patients ont présenté au moins une poussée aiguë de névrite optique contre 

56% avec au moins une poussée de myélite). (134) 



 39
 
 

Celle-ci est sévère avec une baisse d’acuité visuelle importante à la 

phase aiguë, mais la récupération est plus complète et plus rapide que dans la 

maladie de Devic, avec une meilleure acuité visuelle à long terme. La sensibilité 

aux corticostéroïdes est également meilleure. (135) 

 

En IRM, on retrouve des lésions longitudinales du nerf optique, avec une 

prise de contraste particulière au niveau de la gaine du nerf péri-optique, qui 

s'étend aux tissus mous environnants. (17)   

 

 Atteinte du tronc cérébral, retrouvée chez un tiers des patients. (130) Celle-

ci peut se manifester cliniquement par des nausées et des vomissements 

incoercibles associés à une atteinte de l'area, une ophtalmoplégie 

internucléaire, une dysarthrie, une dysphagie, etc. 

 

 Au niveau cérébral, la maladie à anticorps anti-MOG peut se présenter sous 

la forme d’une encéphalomyélite aiguë disséminée (ADEM). L’ADEM est une 

maladie démyélinisante monophasique à médiation immunitaire qui touche 

principalement les enfants en réponse à une infection ou une vaccination 

antérieure. (136) Les patients atteints d’ADEM présentent généralement des 

symptômes non spécifiques, notamment des céphalées, des vomissements, de 

la somnolence, de la fièvre et des troubles de la vigilance. 

Sur le plan radiologique, on retrouve à l’IRM des lésions cérébrales bilatérales 

larges et floues. 

Il existe une relation émergeante entre la maladie à anticorps anti-MOG 

et l'ADEM. En effet, chez les enfants ayant présenté une ADEM, le taux de 

positivité des anticorps anti-MOG est élevé, et varie selon les études (de 40 à 

58%). (127) Chez ces enfants, on a retrouvé une prévalence de 90 % de 

myélites transverses longitudinales associées à l’ADEM (90)   

Sur le plan pronostic, l’association des anticorps anti-MOG à l’ADEM 

laisse généralement présager un meilleur résultat clinique et radiographique. 

Cependant, en cas de séropositivité MOG persistante, une rechute est 

hautement probable. 
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D- Diagnostic positif  

En 2018, Jarius et ses collègues ont proposé les premiers critères diagnostics 

de la maladie associée aux anticorps anti-MOG, qu’ils nomment MOG-EM pour MOG 

associated encephalomyelitis. (137) 

Ces critères sont les suivants, le patient devant tous les remplir :   

- Atteinte monophasique récidivante donnant les symptômes suivants : Névrite 

optique, myélite, atteinte du tronc cérébral ou encéphalite, ou toute combinaison 

de ces symptômes 

- Résultats IRM ou électrophysiologiques (PEV chez les patients présentant une 

névrite optique isolée) compatibles avec une démyélinisation du SNC 

- Séropositivité des anticorps anti-MOG dans le sérum ou le LCR 

 

E- Prise en charge thérapeutique 

1) Traitement à la phase aiguë  

Les patients séropositifs aux anticorps anti-MOG répondent rapidement aux 

corticoïdes et aux échanges plasmatiques à la phase aiguë (134), mais ont tendance 

à rechuter rapidement après le retrait ou l'arrêt des corticoïdes. (135,138) Il est donc 

recommandé de réduire lentement la dose de stéroïdes pour minimiser les risques de 

rechute précoce, en plus d'une surveillance étroite lors de l'arrêt.  

2) Traitement de fond 

Chez les patients adultes, la séropositivité persistante après le traitement initial 

et la résolution clinique est l'une des principales raisons d'envisager une 

immunosuppression à long terme (128), notamment le Mycophénolate (139), 

l'Azathioprine ou le Rituximab (140). La signification de ce résultat est moins claire 

chez les patients pédiatriques atteints d'ADEM et présentant une persistance 

d'anticorps anti-MOG sériques. A l’heure actuelle, il existe une absence de consensus 

concernant le traitement de la maladie associée aux anticorps anti-MOG.  
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V) Une entité émergente : le NMOSD séronégatif 

1) Introduction 

Nous avons donc vu que la classification des troubles du spectre de la 

neuromyélite optique (NMOSD) de 2015 (19) souligne le rôle central des biomarqueurs 

dans le diagnostic, avec les anticorps anti-AQP4 (NMOSDAQP4+). Il a été mis en 

évidence par la suite qu’en cas de négativité de ces derniers, 20 à 25 % des patients 

présentant une symptomatologie de NMOSD seront séropositifs aux anticorps anti-

MOG (NMOSDMOG+), avec des caractéristiques pathologiques différents. 

 

En revanche, il reste une partie de ces patients qui resteront séronégatifs à la 

fois pour les anticorps anti-MOG et anti-AQP4, malgré des tests immunologiques 

approfondis. Ces patients sont donc doublement séronégatifs, appelés NMOSD 

séronégatifs (NMOSDNEG), et pourraient constituer une entité à part entière au sein 

des NMOSD. (124)  

 

Nous discutons les caractéristiques de ces patients NMOSDNEG, sous réserve 

d’un manque de données dans la littérature à l’heure actuelle. Ceci peut s'expliquer 

en partie par la rareté de l'affection, mais surtout par la découverte très récente des 

anticorps anti-MOG dans le NMOSD, et donc par l’inclusion dans la plupart des études 

des patients positifs aux anti-MOG dans ce sous-groupe « séronégatif ». 

 

2) Caractéristiques démographiques 

Selon les études, la proportion de patients NMOSDNEG au sein de la population 

des NMOSD est d’environ 16 à 40%. (126,141)  

Sur le plan démographique, il semblerait que le sex-ratio soit assez équilibré, 

contrairement à la maladie de Devic, avec un âge de début autour de 40 ans.  Les 

patients présentent moins fréquemment de comorbidités auto-immunes ou d’autres 

anticorps que chez les patients NMOSDAQP4+. (133) 

 

3) Physiopathologie 

Sur le plan physiopathologique, il n’existe aujourd’hui que des hypothèses. Il a 

été suggéré que des anticorps anti-AQP4 à faible titre pourraient être présents (98) ou 

bien d'autres auto-anticorps, non encore découverts. 
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4) Clinique  

La maladie se présente le plus souvent par une névrite optique (30-60%), qui 

est généralement bilatérale (bien que moins fréquemment que dans les MOGAD). 

On retrouve fréquemment une myélite, se manifestant généralement par une 

myélite transverse complète longitudinalement étendue.  

De nombreux patients atteints de NMOSDNEG présentent le syndrome classique 

de Devic (environ 25 % des patients, selon l'étude), caractérisé par une névrite optique 

associée à une myélite de façon concomitante, alors qu'une telle présentation clinique 

est rare chez les patients séropositifs aux anti-AQP4. (141) 

Un syndrome de l’area postrema est possible mais moins fréquent qu’en cas de 

séropositivité aux anti-AQP4.  

 

5) Évolution 

La proportion de patients présentant une évolution monophasique ou récurrente 

n'est pas claire, car elle dépend de la durée du suivi et du nombre de patients recevant 

un traitement immunosuppresseur. Cependant, toutes les études ont montré que le 

NMOSDNEG semble avoir plus souvent une évolution monophasique.(126) A long 

terme, les patients semblent avoir un handicap assez sévère, similaire aux patients 

NMOSDAQP4+,  avec une faible récupération motrice et visuelle et des scores EDSS 

plus élevés que les patients NMOSDMOG+. (133,141) 

 

6) Paraclinique 

L’analyse du LCR retrouve fréquemment une pléiocytose souvent neutrophile, 

et peut retrouver des BOC dans environ 20 % des cas.  

Au niveau des données IRM, très peu d'études ont comparé les patients 

AQP4+, MOG+ et double-séronégatifs selon la définition de 2015 de la neuromyélite 

optique.  

Aucune différence n'a été trouvée en termes de caractéristiques IRM cérébrale (133), 

qui est généralement normale, mais peut parfois montrer des lésions non spécifiques, 

bien que plus souvent chez les patients NMOSDNEG que chez les patients NMOSDMOG. 

L’IRM médullaire montre des myélites surtout localisées dans les régions cervico-

thoraciques. (133) Néanmoins la longueur des lésions reste similaire aux autres types 

de NMOSD, souvent étendues sur plus de 3 segments vertébraux.  
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VI) Myélites liées aux maladies inflammatoires 
systémiques 

A- Le syndrome de Goujerot- Sjögren 

1) Généralités 

Le syndrome de Sjögren (SS) est une maladie auto-immune systémique 

chronique, caractérisée par des infiltrations lymphocytaires dans les glandes 

sécrétrices (salivaires et lacrymales), entraînant un syndrome sec buccal et oculaire. 

Il touche généralement les femmes d'âge moyen à avancé.  Le syndrome de Sjögren 

peut apparaître seul (SS primaire) ou exister avec une autre maladie auto-immune (SS 

secondaire). (142,143) 

Le syndrome de Sjögren peut donner des manifestations neurologiques extra-

glandulaires, avec une atteinte du système nerveux périphérique plus fréquente que 

celle du système nerveux central. (144)  

 

Un large éventail de manifestations du système nerveux central (SNC) peut se 

produire, y compris la névrite optique et la myélite. (143–145) La prévalence précise 

des manifestations neurologiques dans le SS n'est pas claire, et a été rapportée 

comme allant de 8,5 % à 70,0 % (144) ; cette grande divergence pouvant être liée à 

l'inclusion ou à l'exclusion des troubles psychiatriques et cognitifs.  

 

2) Caractéristiques des myélites dans le syndrome de Sjögren 

L'atteinte de la moelle peut se produire chez 20 à 35 % des patients atteints de 

SS et peut constituer la présentation initiale de la maladie chez environ 20 % d'entre 

eux. (142)  

Cette atteinte médullaire se produit soit sous la forme d’une myélite aiguë (dans 

40% des cas environ), soit sous celle d’une myélopathie progressive avec un tableau 

de paraparésie d’installation progressive (dans plus de la moitié des cas). 

A l’IRM médullaire, les lésions ont tendance à affecter la moelle cervicale et 

sont souvent étendues longitudinalement. (146) 

Il existe généralement une faible réponse au traitement par stéroïdes dans ces 

myélites, bien que d'autres manifestations du SS au niveau du SNC y répondent. Le 

Cyclophosphamide intraveineux peut être efficace. (145) 
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Figure 5 : Myélites dans le cadre d’un syndrome de Sjögren, d’après Kim et al. (146), 

avec une myélite thoracique étendue longitudinalement (H), et une atrophie de 

l’ensemble du cordon médullaire à distance de multiples attaques (I). 

 

 

3) Autres examens paracliniques 

Le LCR révèle typiquement une pléiocytose, une légère augmentation des 

protéines et un indice d'IgG légèrement élevé. Des OCB ont été retrouvés chez environ 

30 % des patients atteints de SS.  

La séropositivité aux anticorps SS-A (anti-Ro) ou SS-B (anti-La) n'est pas 

obligatoire pour le diagnostic du SS, car seulement 21 % des patients atteints de SS 

primaire et de manifestations neurologiques présentent une telle séropositivité.(145) 

L’IRM cérébrale retrouve souvent des hypersignaux aspécifiques de la 

substance blanche, et de façon moins fréquente des lésions des noyaux gris centraux 

ou du corps calleux sont visualisées. (145) 
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4) Comorbidité avec la NMOSD 

Ces dernières années, avec l’émergence des nouveaux biomarqueurs que sont 

les anticorps anti-MOG et anti-AQP4, le lien entre la myélite du syndrome de Sjögren 

et les troubles du spectre NMO s’est posé. Kim et ses collègues ont décrit en 2009 

(146) une série de 8 patients présentant des myélites récidivantes dans un contexte 

de syndrome de Sjögren.  Tous présentaient des lésions étendues de la moelle, des 

taux de rechute annuels élevés et une faible réponse au traitement par stéroïdes. Sur 

les huit patients, 7 répondaient aux critères diagnostiques révisés de la NMO, et 4 

patients étaient séropositifs aux anticorps anti-AQP4 sur les 5 patients testés. Il existe 

donc une confusion diagnostique avec entre ces maladies.  De même, un cas de 

séropositivité aux anticorps anti-MOG dans un contexte de myélite chez un patient 

porteur d’un syndrome de Sjögren a été décrit récemment. (147)  
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B- Le Lupus Érythémateux Disséminé (LED) 

1) Généralités 

Le LED est une maladie systémique auto-immune. Sa présentation clinique est 

hétérogène, peut toucher un ou plusieurs organes, notamment la peau, les reins, les 

articulations et le système nerveux, et suivre une évolution chronique ou une évolution 

par poussées et rémissions. 

Le lupus est plus fréquent chez les femmes et chez les personnes d'origine 

ethnique non blanche. (148) 

En raison de la multitude de présentations, de manifestations et d'anomalies 

sérologiques chez les patients atteints de LED, le diagnostic peut être difficile à établir. 

D’après les recommandations de l'American College of Rheumatology (149), le 

diagnostic du LED requiert au moins 4 des 11 caractéristiques suivantes : rash malaire 

en ailes de papillon, éruption de lupus discoïde, photosensibilité, ulcérations orales ou 

nasopharyngées, polyarthrite non érosive, pleurésie ou péricardite, atteinte rénale 

(protéinurie > 0.5 gramme par 24 heures ou cylindres urinaires), atteinte 

neuropsychiatrique (convulsions ou psychose), anomalies hématologiques (anémie 

hémolytique, leucopénie, lymphopénie ou thrombopénie), anomalies immunologiques 

(titre anormal d'anticorps anti-ADN natif, d’anticorps anti-Sm ou présence d'anticorps 

antiphospholipides, sérologie syphilitique dissociée ou anticoagulant circulant de type 

lupique ou titre anormal d'anticorps anti-cardiolipine en IgG ou IgM) et  taux anormal 

d’anticorps anti-nucléaires. 

 

2) Myélites et lupus 

Bien que les manifestations neuropsychiatriques du lupus soient courantes, la 

myélite ne représente que 1 à 3 % des patients. (150–152) La myélite du lupus est 

une affection grave qui laisse présager un mauvais pronostic.  

La myélite liée au lupus est plus fréquente chez les patients jeunes et d'âge 

moyen, et a tendance à se manifester au stade précoce du diagnostic (dans les                      

5 premières années). (153) Elle peut être la première manifestation clinique chez près 

de la moitié des patients. Elle va être récurrente dans 21% à 55% des cas. (154,155) 
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La myélite peut être accompagnée d’une névrite optique ou d’une atteinte du 

tronc cérébral dans le lupus, imitant la SEP ou les troubles du spectre NMO, 

représentant une source importante de confusion diagnostique. Dans l’étude de Zhang 

et al de 2020 (153), portant sur 45 patients ayant présenté des myélites transverses 

lupiques, les auteurs mettent en évidence un lien important avec les troubles du 

spectre NMO. En effet, 22 de ces patients répondaient aux critères cliniques et 

radiologiques de NMOSD. Sur ces 22 patients, 11 d’entre eux étaient séropositifs aux 

anticorps anti-AQP4, et il était mis en évidence des différences significatives des 

caractéristiques de la maladie entre les patients ayant des myélites lupiques seules ou 

associées à une NMOSD. Comparés aux patients ne rentrant pas dans le cadre des 

NMOSD, ces 22 patients avaient une plus faible incidence de symptômes typiques du 

LED (par exemple, éruption cutanée et sérite) et des taux plus faibles 

d'hypocomplémentémie et de présence d'anti-ADN natif et d'anti-Sm. Le lupus et la 

NMOSD ont donc tendance à être des comorbidités. 

Sur le plan clinique : une courte période de symptômes prodromiques 

(céphalées et fébricule entre autre) peut annoncer l'apparition d'une myélite, avec un 

dysfonctionnement important de la vessie.(154) 

Les manifestations cliniques les plus fréquentes associent des troubles 

sensitifs, un déficit moteur plus ou moins sévère et des troubles vésico-sphinctériens. 

Sur le plan radiologique : en IRM, la présentation la plus fréquente de la myélite 

lupique est une lésion longitudinale hyperintense en T2, s’étendant sur plus de                      

3 segments vertébraux, accompagnée d'un œdème médullaire. (156,157) Dans les 

cas graves, la lésion implique toute la moelle épinière et s'étend dans la moelle 

allongée. Une proportion non négligeable de patients ne présentera aucune anomalie 

IRM à la phase initiale. 

Sur le plan thérapeutique : actuellement, il n’existe aucune recommandation de 

traitement pour les myélites lupiques, mais le traitement par corticoïdes et 

Cyclophosphamide améliorerait le pronostic des patients.(158,159) Les rechutes sont 

fréquentes (50 %-60 %) pendant la diminution de la dose de corticostéroïdes, ce qui 

souligne la nécessité de maintenir l'immunosuppression.(160) 
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Sur le plan biologique : les titres d'anticorps anti-nucléaires (AAN) sériques sont 

élevés, ainsi que ceux des anticorps anti-ADN double brin, et on retrouve une 

hypocomplémentémie dans les myélites liées au LED. (160) La présence d’anticorps 

antiphospholipides est aussi fréquemment retrouvée en cas de myélite lupique. 

Sur l’analyse du LCR, on note fréquemment une pléiocytose et une 

protéinorachie élevée, ainsi qu’une possible synthèse intrathécale d'IgG. La norme est 

l’absence de bandes oligoclonales, bien qu’elles aient été observées chez des patients 

séropositifs pour les anticorps anti-phospholipides. (154,155)  

 

3) Syndrome des anti-phospholipides 

Le syndrome des anti-phospholipides est un trouble auto-immun systémique 

caractérisé par des événements thrombotiques récurrents et des fausses couches, 

ainsi que par une séropositivité aux anti-phospholipides (les anticorps anticardiolipine, 

anticoagulant lupique et anti-bêta-2-glycoprotéine I). Dans le cas du SAPL secondaire, 

la maladie coexiste avec un autre trouble auto-immun, et est particulièrement associé 

au lupus. (161) 

La myélite est une complication très rare du SAPL, avec une prévalence 

inférieure à 1 %. Dans les rares cas étudiés dans la littérature, il a été décrit que 

l’atteinte thoracique est la plus fréquente, que l’évolution est typiquement 

monophasique et que la corticothérapie précoce à forte dose est efficace. (162) 
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C- La maladie de Behçet 

1) Généralités sur le neuro-Behçet 

La maladie de Behçet est une pathologie inflammatoire multisystémique 

évoluant par poussées, d'étiologie inconnue, conduisant à une inflammation 

périvasculaire. Elle est caractérisée par des aphtes buccaux récidivants, des 

ulcérations génitales, une uvéite, des lésions cutanées et une atteinte des 

articulations, mais pouvant impliquer d’autres organes. (163) 

L'atteinte neurologique dans la maladie de Behçet (le neuro-Behçet) peut suivre 

ou précéder l'apparition des manifestations systémiques. Elle survient généralement 

au cours de la troisième ou de la quatrième décennie de vie, est plus fréquente chez 

les hommes et est généralement associée à une atteinte oculaire. (164) La fréquence 

de l’atteinte neurologique dans la maladie de Behçet varie considérablement dans la 

littérature, mais est d’en moyenne 9%.  

 

L’atteinte du SNC dans le neuro-Behçet peut se faire de deux façons (165):  

 Le plus souvent par le développement d'une méningo-encéphalite à médiation 

immunitaire, qui touche principalement le tronc cérébral, mais peut également 

toucher les noyaux gris centraux, le thalamus, le cortex et la substance blanche, 

la moelle ou les nerfs crâniens. (164) 

C’est le sous-type « parenchymateux », le plus fréquent. 

 Une atteinte vasculaire, se manifestant par une thrombose veineuse cérébrale, 

ou plus rarement par des infarctus artériels. 

C’est le sous type « non parenchymateux ». 

 

2) Caractéristiques des myélites dans la maladie de Behçet 

L'atteinte de la moelle a été signalée dans environ 10 % des cas de neuro-

Behçet, avec une prédilection pour les étages cervical et thoracique (avec une atteinte 

postéro-latérale prédominante). Les patients atteints de myélite sont susceptibles de 

moins bien répondre au traitement que ceux qui présentent des lésions ailleurs dans 

le système nerveux, c’est donc une atteinte de mauvais pronostic. (166) La myélite 

isolée est une présentation peu courante du neuro-Behçet, alors que l'atteinte de la 

moelle dans le cadre du type diffus du schéma parenchymateux ne l'est pas.  
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A l’IRM médullaire, les lésions sont généralement étendues longitudinalement, 

avec des lésions multifocales non contiguës pouvant toucher jusqu’à la totalité de la 

moelle. Elles peuvent aussi se présenter par une lésion unique ressemblant à une 

plaque de démyélinisation. Un œdème médullaire et des lésions non rehaussées 

hyperintenses en T2 sont présents à la phase aiguë. (167)  

 

3) Autres données paracliniques 

L'IRM cérébrale peut révéler des lésions hypo-T1 et hyper-T2, associées ou 

non à une prise de contraste. Les lésions cérébrales caractéristiques sont ponto-

mésencéphaliques avec une extension thalamique (signe de la cascade), 

hypothalamique et aux noyaux gris centraux. (164,168) En revanche, on note une 

rareté des lésions périventriculaires, de l’atrophie corticale et de la névrite optique dans 

le neuro-Behçet, mais une possible atrophie du tronc cérébral, ce qui distingue cette 

maladie de la SEP. (169)  

L’analyse du LCR retrouve des anomalies dans 70 à 80% des formes 

parenchymateuses. (164) On y trouve une hyperprotéinorachie modérée mais parfois 

supérieure à 1 g/L, ainsi qu’une pléiocytose souvent très importante (à prédominance 

neutrophile en phase aiguë puis remplacée par une lymphocytose). L’indice d’IgG peut 

être élevé mais les BOC sont rares. (165,166,170) 

 

4) Prise en charge 

En phase aiguë, l'administration de corticostéroïdes à forte dose entraîne une 

amélioration chez la plupart des patients présentant un neuro-Behçet de forme 

parenchymateuse, avec une possible association à l'Azathioprine. (165,170)  

Pour les patients présentant une évolution récurrente-rémittente ou 

progressive, le passage à des médicaments immunosuppresseurs plus puissants tels 

que le Mycophénolate, le Méthotrexate, le Cyclophosphamide, l’Azathioprine ou un 

anti-TNF est justifié. Aucun essai contrôlé randomisé n'a été mené jusqu’à ce jour 

sur le traitement du neuro-Behçet.   
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D- La neuro-sarcoïdose 

1) Généralités 

           La sarcoïdose est une maladie inflammatoire granulomateuse multisystémique, 

qui touche généralement les adultes jeunes. Son incidence varie dans le monde entier 

mais est estimée entre 10 et 20 cas pour 100 000 habitants. Elle affecte principalement 

les poumons, la peau et les yeux, et il a été rapporté une atteinte neurologique (la 

neurosarcoïdose) dans 5 à 20 % des cas. (171,172)  

Les manifestations les plus fréquentes de neurosarcoïdose sont l’atteinte des 

nerfs crâniens, la méningite aseptique, la neuropathie périphérique et la myopathie 

(173), mais elle peut aussi donner des atteintes médullaires dans environ 18% des 

cas. L'âge habituel d'apparition des manifestations de neurosarcoïdose est 

généralement plus tardif, vers 40 ans. (174) Les symptômes neurologiques sont 

inauguraux chez plus de la moitié des patients présentant une neurosarcoïdose.  

 

2) Atteinte médullaire de la neurosarcoïdose 

L’atteinte médullaire de la neurosarcoïdose est associée à un mauvais 

pronostic, avec un taux important de séquelles sévères. (175) Elle est rare, touchant 

moins de 0,5% des patients atteint de sarcoïdose systémique, et semble être plus 

fréquente chez les hommes. (176) La sarcoïdose médullaire reste un dilemme 

diagnostique car la localisation neurologique est la seule manifestation dans la moitié 

des cas. L’évolution peut être monophasique, progressive ou évoluant par poussées. 

(175) 

La sarcoïdose médullaire peut se manifester sous forme de lésions 

intramédullaires, extramédullaires intradurales ou extradurales, d’un syndrome de la 

queue de cheval ou d’une arachnoïdite. Les myélites sont localisées préférentiellement 

au niveau cervical et thoracique, et sont fréquemment associées à des douleurs 

dorsales et des symptômes radiculaires. (175,176) 

En IRM, la myélite se présente typiquement comme une lésion longitudinale (>3 

segments vertébraux), hypointense en T1 et hyperintense en T2, se rehaussant de 

façon hétérogène, avec un élargissement fusiforme de la moelle en regard à la phase 

aiguë.(174,177) La myélite est parfois discontinue et irrégulière, et peut être 

multifocale. A la phase chronique, on peut observer une atrophie médullaire. 
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La neurosarcoïdose doit être suspectée devant toute lésion intramédullaire 

infiltrante avec un rehaussement leptoméningé.  

 

Figure 6 : Images typiques de neurosarcoïdose, d’après West et al. (28) 

où l’on retrouve des lésions médullaires extensives longitudinalement, avec une prise 

de contraste nodulaire étendue le long du cordon terminal et des racines nerveuses 

de la queue de cheval. 

La moitié des patients atteints de neurosarcoïdose médullaire présentent des 

lésions cérébrales concomitantes, ce pourquoi la réalisation d’une IRM cérébrale est 

indispensable. Celle-ci peut mettre en évidence des lésions typiques, se manifestant 

au niveau parenchymateux par une lésion pseudo-tumorale, des anomalies de la 

substance blanche ou une prise de contraste de l’axe hypothalamo-hypophysaire, et 

au niveau méningé par une prise de contraste fréquemment leptoméningée, ou 

pachyméningée. (174) 

L’analyse du LCR révèle une hyperprotéinorachie parfois majeure, une 

pléiocytose lymphocytaire, une hypoglycorachie occasionnelle et des OCB peu 

fréquents. Les taux d'enzyme de conversion de l'angiotensine dans le LCR sont 

normaux chez plus de la moitié des patients. (175,178,179)  
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3) Diagnostic de neurosarcoïdose 

Des critères de diagnostic de neurosarcoïdose ont été proposés sur la base 

d'une présentation clinique évocatrice, des résultats des examens complémentaires et 

de l'exclusion d'autres diagnostics (173,180). Le diagnostic de la neurosarcoïdose 

médullaire est un défi, en particulier si les manifestations systémiques sont absentes. 

On préconise la réalisation d’un TEP corps entier et d’un TAP à la recherche de 

granulomes extra-neurologiques qu’on pourra aller biopsier plus facilement. 

 

Le diagnostic définitif de neurosarcoïdose n'est posé que chez une minorité de 

patients, car il nécessite la confirmation histologique de granulomes non caséeux dans 

le tissu du système nerveux affecté.  

Un diagnostic probable est défini par la mise en évidence d'une inflammation 

du système nerveux à l'imagerie par IRM ou dans le LCR (taux élevé de protéines, de 

cellules, d'immunoglobuline G ou présence de BOC), associée à la mise en évidence 

d'une sarcoïdose systémique avec confirmation histologique et/ou d'au moins deux 

des indicateurs indirects que sont la tomographie par émission de positrons au 18FDG 

(TEP-FDG), la scintigraphie au gallium, l'imagerie thoracique et l'enzyme de 

conversion de l'angiotensine sérique. (174) 

 

4) Prise en charge thérapeutique 

La prise en charge aiguë repose sur une corticothérapie précoce, qui entraîne 

une excellente récupération, mais un traitement tardif n'entraîne qu'une résolution 

partielle des manifestations cliniques de myélite.(177) Elle peut être prescrite à dose 

moyenne (40-80 mg par jour) en cas de forme limitée de la maladie, mais en cas de 

myélite le plus souvent des fortes doses IV (1 gramme de methylprednisolone) sont 

utilisées pendant 3 à 5 jours avant de faire un relai à plus faible posologie.  

Le traitement de fond est basé sur l'avis d'experts, et aucun essai contrôlé 

randomisé n'a été réalisé pour comparer les traitements chez les patients atteints de 

neurosarcoïdose. (181) Au fil du temps, des traitements de deuxième et troisième 

intention sont apparus, comprenant le Mycophenolate mofetil, le Methotrexate, 

l’Azathioprine, le Cyclophosphamide et surtout les antagonistes du TNF-alpha, qui 

semblent prometteurs. (180–182)  
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VII) Myélite d’origine infectieuse : 

A- Myélite infectieuse 

Bien que la cause la plus fréquente de myélite soit une pathologie 

démyélinisante, les causes infectieuses sont à l’origine de 12 % des cas de myélite 

(5). La myélite infectieuse doit être le premier diagnostic envisagé car il est important 

d'identifier les infections traitables, telles que la syphilis, l’herpès, le VIH, la maladie de 

Lyme et la tuberculose. (1)  

Les caractéristiques suggérant une étiologie infectieuse comprennent la fièvre, 

une éruption cutanée (zona, entérovirus, maladie de Lyme), un syndrome méningé, 

des antécédents de voyage récent (tuberculose, infections parasitaires), une 

exposition présumée à la rage, ou une immunodépression (zona, cytomégalovirus). 

(1) 

La ponction lombaire montre une inflammation du LCR avec une pléiocytose   

(> 50 éléments par mm3), souvent neutrophile, et une hyperprotéinorachie. 

La présence de symptômes évocateurs d'une infection récente ou d’une 

inflammation importante du LCR doit donc inciter à rechercher un agent causal, en 

particulier un agent traitable. Dans ce contexte le dépistage par PCR sur le liquide 

céphalo-rachidien des virus herpès (herpès simplex HSV, cytomégalovirus CMV, 

varicelle-zona VZV) est préconisé, ainsi que des sérologies VIH, syphilis et Lyme. 

La liste des agents viraux, bactériens, fongiques et parasitaires pouvant 

provoquer une myélite aiguë est listée dans la figure suivante. Les causes infectieuses 

les plus courantes de myélite sont les virus VZV, les entérovirus, l'HSV de type 2 et le 

CMV. (126) 
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Agents infectieux responsables de myélites aiguës, selon Jacob et al (183) 

 

B- Myélite parainfectieuse 

La myélite parainfectieuse désigne la myélite associée à une infection prévalente. 

C’est un événement typiquement monophasique, répondant aux stéroïdes et précédé 

d'une infection virale ou bactérienne. (6) Sur le plan physiopathologique, il est difficile 

de déterminer si la myélite parainfectieuse est causée par une invasion pathogène 

directe ou si elle est la conséquence de mécanismes inflammatoires à médiation 

immunitaire induits par une infection à distance.  

L'infection prévalente s'est généralement résorbée avant l'apparition de la 

myélite. En cas de suspicion de myélite parainfectieuse, il faut rechercher des preuves 

sérologiques d'une infection récente (par exemple, titres d'anticorps anti-

mycoplasme). 

Nous citerons les différents pathogènes les plus fréquemment responsables de 

myélites parainfectieuses, que sont les virus des hépatites A, B et C (184,185), le virus 

Ebstein-Barr, le cytomegalovirus, ainsi que les bactéries Mycoplasma Pneumoniae 

(186), Borrelia burgdorferi, Chlamydia psittaci, et Campylobacter jejuni. Les causes 

fongiques et parasitaires sont rares. 

Un suivi longitudinal est nécessaire et une évaluation plus poussée peut être 

justifiée, car les infections peuvent déclencher une myélite qui annonce le diagnostic 

de SEP ou de NMO.  
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VIII) La myélite transverse idiopathique 

A- Clinique et diagnostic de myélite transverse idiopathique 

Une fois l’ensemble de ces différents diagnostics éliminé, il est possible de 

poser le diagnostic de Myélite Transverse Idiopathique. Le groupe de travail du 

Transverse Myelitis Consortium (TMCWG) a proposé en 2002 un ensemble de critères 

stricts pour le diagnostic du Myélite Transverse Idiopathique (4), avec nécessité de la 

présence de tous les critères d'inclusion et d’aucun critère d'exclusion pour poser le 

diagnostic. 

Critères d’inclusion : 

 Déficit neurologique attribuable à une lésion médullaire, avec un tableau de 

myélite transverse : troubles sensitifs et moteurs bilatéraux (possiblement 

asymétriques) associés à un dysfonctionnement du système nerveux 

autonome, avec un niveau sensitif clairement défini 

 Exclusion d'une étiologie compressive extra-axiale par neuro-imagerie 

 Preuve d'une inflammation médullaire (pléiocytose du LCR ou augmentation de 

l’index d'IgG, ou rehaussement de gadolinium à l'IRM) observée au début ou 

dans les 7 jours 

 Aggravation progressive jusqu'à un nadir entre 4 heures et 21 jours 

Critères d’exclusion : 

 Antécédents d'irradiation de la colonne vertébrale dans les 10 dernières années 

 Distribution des déficits dans le territoire l'artère spinale antérieure 

 Signes IRM évocateurs d’une fistule durale 

 Preuve sérologique ou clinique d'une maladie auto-immune systémique 

 Atteinte infectieuse du SNC (par exemple, syphilis, Lyme, VIH, HTLV-1, 

mycoplasme) 

 Lésion cérébrale évoquant une SEP à l’IRM 

 Antécédent de névrite optique 
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B- Epidémiologie

L'application de ces critères était initialement à but de recherche, et a permis

d'obtenir un groupe de patients assez homogène en termes de données cliniques et 

radiologiques (187). L'âge moyen global d'apparition de la maladie semble se situer 

entre 35 et 40 ans, avec une prépondérance féminine.  

C- Caractéristiques paracliniques

L'IRM médullaire retrouve typiquement une lésion centromédullaire, s'étendant

sur 2 segments vertébraux et impliquant plus des deux tiers de la section transversale 

de la moelle, avec une prédilection pour la moelle thoracique. (187–189) Un œdème 

médullaire est observé dans la moitié des cas, et une prise de contraste de gadolinium 

est présente dans environ un tiers à la moitié des cas.  

L’analyse du LCR montre une hyperprotéinorachie chez la plupart des patients, 

et une pléiocytose ainsi que des BOC sont parfois observés.  

D- Pronostic et évolution

La réponse à la corticothérapie est généralement décevante. En général, un

tiers des patients atteints de myélite transverse aiguë idiopathique se rétablissent avec 

peu ou pas de séquelles, un tiers ont un degré modéré d'invalidité permanente et un 

tiers ont des invalidités sévères.(187) 

La myélite transverse idiopathique est typiquement monophasique mais 

récidive dans environ un quart à un tiers des cas (récidive de la symptomatologie 

initiale, expansion d'une lésion antérieure ou nouvelle lésion). (74,187) Dans une 

étude prospective de Ravagia et ses collègues parue en 2009 (190), sont décrits

13 patients souffrant d’une myélite transverse idiopathique. Quatre d’entre eux (soit 

31%) vont avoir une rechute de myélite transverse, avec des IRM cérébrales répétées 

et un dépistage sérique des maladies systémiques qui restent négatifs. Cette série 

soutient donc l'existence d’une myélite transverse idiopathique récidivante en tant 

qu'entité pathologique qui ne semble pas liée à la NMO, ni à la SEP, et qui demande 

à être spécifiée davantage. Cette étude est à pondérer devant une absence de 
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recherche des anticorps anti-MOG à cette époque, bien que les anticorps anti-AQP4 

aient été recherchés. Une autre étude coréenne portant sur 15 patients atteints de 

myélite transverse idiopathique récurrente  (191) soutient l'hypothèse que cela pourrait 

être une entité unique.  D'autres études longitudinales sont nécessaires pour élucider 

clairement les caractéristiques des myélites transverses idiopathiques récurrentes.  

E- Discussion : la myélite « idiopathique » l’est-elle vraiment ?

Initialement, lorsque les critères de diagnostic proposés par le TMCWG ont été

appliqués à une cohorte de patients atteints de myélite aiguë, nous avons vu qu’une 

proportion relativement faible de patients répondait aux critères de la myélite 

transverse idiopathique. (187) Dans une cohorte de 288 patients atteints de myélite 

transverse aiguë diagnostiquée cliniquement, 45 patients (15,6 %) uniquement 

répondaient aux critères de la myélite transverse idiopathique.  

Une autre préoccupation concernant ces critères est que malgré leur rigueur, certains 

patients finissent par recevoir un autre diagnostic. Par exemple, dans une étude 

rétrospective portant sur 45 patients qui répondaient aux critères diagnostiques 

proposés par le TMCWG pour la myélite transverse aiguë, cinq patients (11 %) ont 

développé une SEP au cours d'un suivi moyen de 3 ans et demi. (192) D’autres études 

suggèrent un taux de conversion en NMO élevé de la myélite transverse 

« idiopathique ». (188) 

Finalement, la proportion de patients diagnostiqués « Myélite Transverse 

Idiopathique » a diminué au cours des années et cette appellation a tendance à être 

questionnée aujourd’hui, avec l’apparition des sérologies anti-MOG et anti-AQP4. En 

effet, bon nombre de patients ayant eu un diagnostic de myélite « idiopathique » dans 

les années 2000 ont pu avoir un diagnostic redressé dans le cadre de l’évolution des 

connaissances sur les NMOSD. 
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X) Réflexion diagnostique

A- Clinique

Parmi toutes les causes de myélopathies et de myélites, la tâche initiale du

clinicien est de déterminer lequel de ces troubles est le plus probable.  

Dans un premier temps, la réflexion diagnostique s’appuie sur un examen 

physique détaillé et un interrogatoire complet (mode d’installation des symptômes, 

antécédents, signes associés, etc.), pouvant nous orienter sur l’étiologie sous-jacente. 

Par exemple, l'association d’une myélite avec des maladies auto-immunes 

systémiques souligne la nécessité d'une anamnèse et d'un examen physique détaillés, 

à la recherche de signes pouvant évoquer une maladie systémique (par exemple, 

syndrome sec oculaire ou buccal, éruption cutanée, aphtes oraux ou génitaux, arthrite, 

uvéite, etc.). (28) 

Une des premières questions à se poser est celle du profil temporel 

d’installation des symptômes, car cela contribue à différencier les étiologies 

vasculaires ou traumatiques des autres causes. En effet, en cas d’installation aiguë 

des symptômes en moins de 4 heures, il faut évoquer l’ischémie médullaire, pour 

laquelle des stratégies de traitement spécifiques peuvent être indiquées. (193) De 

même, il est essentiel de ne pas passer à côté d'une compression médullaire pouvant 

mimer une myélite transverse, et qui nécessite une prise en charge neurochirurgicale 

en urgence. (194) 

B- Imagerie

Dans un second temps, il est donc nécessaire de réaliser une imagerie de la

moelle, avec une IRM médullaire, de préférence avec injection de Gadolinium. Celle-

ci retrouvera presque toujours la présence d'une lésion médullaire, et permet 

d’éliminer des diagnostics différentiels, en particulier une compression médullaire. 

Comme nous l’avons décrit précédemment, les caractéristiques IRM des myélites sont 

différentes en fonction des étiologies présentées, la localisation et l’étendue de la 

lésion sont donc des aides précieuses au diagnostic étiologique.  

En effet, nous avons vu par exemple que l’étendue  longitudinale des lésions à 

l’IRM, ou son étendue transversale dans le plan axial, est utile pour orienter le 

diagnostic étiologique, en particulier pour distinguer les troubles du spectre de la NMO 

de la SEP. (10,13,18) 
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Une IRM cérébrale avec et sans administration de gadolinium doit également 

être réalisée chez tous les patients dans un second temps, afin de rechercher des 

signes de lésions concomitantes ou antérieures qui pourraient fournir des indices sur 

l'étiologie. Par exemple, la présence de lésions cérébrales évoquant des lésions de 

SEP chez les patients atteints de myélite transverse partielle laisse présager un risque 

de 80 % de transition vers une SEP cliniquement définie après 3 à 5 ans. (10) 

C- Analyses biologiques

1) Analyse du LCR

Une fois que la neuro-imagerie a éliminé une étiologie compressive, une

ponction lombaire est indiquée pour recherche des signes d’inflammation du LCR, par 

le biais de la recherche de BOC ou le taux de synthèse des immunoglobulines G. En 

cas de suspicion de myélite infectieuse, l’étude du LCR doit inclure certaines PCR 

virales (VZV, HSV- 2, CMV, EBV), des cultures bactériennes et parfois fongiques en 

fonction du contexte, ainsi que des sérologies.  

Si le LCR n'est pas inflammatoire, les myélopathies vasculaires, toxiques/ 

métaboliques ou néoplasiques sont beaucoup plus probables et le bilan ultérieur doit 

se concentrer sur ces étiologies.  

Si le LCR présente des signes d'inflammation (pléiocytose, 

hyperprotéinorachie, BOC ou indice IgG élevé), le bilan ultérieur doit se concentrer sur 

les causes démyélinisantes, infectieuses ou auto-immunes d'une myélite, car le 

diagnostic différentiel est large. (28) 

A noter, l’hyperprotéinorachie est l'anomalie la plus fréquente du LCR chez les patients 

présentant une atteinte médullaire, et est présente chez environ 50 % des patients 

atteints de myélite transverse (195).  

L’analyse du LCR oriente donc de façon importante le diagnostic étiologique, 

bien qu’en dehors des étiologies infectieuses, il n’y ait pas de biomarqueurs 

spécifiques de l’une ou l’autre pathologie au sein du LCR. Prenons pour exemple la 

présence de BOC qui est fortement évocatrice d’une SEP  (66) , mais qui comme nous 

l’avons vu peut être retrouvée aussi dans d'autres pathologies, notamment la NMO 

(88),  les troubles paranéoplasiques, le LED, la neurosarcoïdose, la maladie de 

Behçet, diverses formes de vascularites cérébrales et d’infections du SNC. (69) 
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2) Biologie 

Pour finir, au vu de l’hétérogénéité des étiologies de myélites, un bilan 

biologique large est recommandé pour exclure ces différentes pathologies. Celui-ci 

comprend entre autre, une recherche d’une infection par le VIH, d’une carence en 

vitamine B12, le dosage de l’enzyme de conversion de l’angiotensine, ainsi qu’un bilan 

auto-immun large avec à la fois une recherche des anticorps anti-MOG et anti-AQP4, 

mais aussi des anticorps évoquant une maladie systémique (en particulier les 

anticorps anti-nucléaires, anti-ADN natif, anti-RNP, anti-Sm, anti-SSA, anti-SSB et 

anti-phospholipides). (4,28) 

 

D- Prise en charge aiguë d’une myélite  

Une fois que l'histoire clinique, l'examen physique, la neuro-imagerie et les 

études du LCR ont confirmé le diagnostic de myélite, la première décision clinique doit 

être de savoir si l'infection est considérée comme l'étiologie probable ou non.  

Tout symptôme systémique suggérant une infection (fièvre, syndrome méningé, 

etc.) doit entraîner un bilan infectieux complet. Dans ce cas, les traitements 

antibiotiques ou antiviraux appropriés doivent être commencés dès que possible. (29) 

Une fois l'infection exclue et qu’une pathologie auto-immune ou démyélinisante 

est la plus probable, le traitement de première intention est l’instauration d’une 

corticothérapie intraveineuse, dont le but est de stopper le processus inflammatoire 

qui se produit dans la moelle. (6) Les recommandations actuelles préconisent 

l'administration de méthylprednisolone IV à forte dose (1 gramme par jour) pendant 3 

à 7 jours, et ce dès que possible. Si le patient ne répond pas aux corticoïdes, les 

échanges plasmatiques sont recommandés. (10) Enfin, un traitement 

immunosuppresseur supplémentaire peut être indiqué en fonction du processus 

pathologique sous-jacent le plus probable à l'origine de la myélite. 
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XI) Problématique 
Face à un tableau clinique de myélite, l’intérêt d’un diagnostic précoce 

conditionne la prise en charge optimale.  

Or, nous avons décrit ci-dessus que la cause d’une myélite peut concerner des 

étiologies multiples. En définissant les caractéristiques générales de ces myélites en 

fonction des différentes étiologies, nous avons pu mettre en évidence le fait que malgré 

des divergences clinique et paraclinique multiples, il existe pour autant un 

chevauchement sur de nombreux points (cf. tableau récapitulatif).  

 

Déterminer l'étiologie d'une myélite est donc un défi. 

 C’est pourquoi en l’absence d’un marqueur diagnostique pathognomonique de 

certaines des étiologies les plus courantes de myélite, nous insistons sur la nécessité 

d’un examen clinique détaillé et d’un bilan paraclinique complet. En effet l’analyse 

efficace des résultats de neuro-imagerie, des études sérologiques et du LCR est 

indispensable pour poser le diagnostic étiologique et évaluer le risque de récidive, 

avec nécessité ou non de mettre en place un traitement préventif des récidives. 

Malgré les avancées effectuées ces 20 dernières années avec en particulier la 

mise en évidence de biomarqueurs nouveaux (les anticorps anti-AQP4 et anti-MOG, 

le progrès de la neuro-imagerie), une part non négligeable de patients n’aura pas de 

diagnostic étiologique précis (15 à 36% selon les études).(187,196) Les myélites 

seront alors qualifiées d’ « idiopathiques ». De plus, comme nous l’avons détaillé 

précédemment, la coexistence fréquente d'auto-anticorps systémiques dans la NMO 

et, parfois, la SEP, complique encore le processus de diagnostic d’une myélite. 

 

Parmi les myélites partielles, l’étiologie la plus fréquemment retrouvée est la 

sclérose en plaque. Or aujourd’hui, il n'existe pas de caractéristique clinique ou de test 

diagnostique pathognomonique unique : le diagnostic de SEP repose sur l'intégration 

de résultats cliniques, d'imagerie et de laboratoire. Les différentes réévaluations des 

critères de McDonald (21,41–43) avec l'incorporation croissante d'évaluations 

paracliniques, en particulier l'imagerie, en complément des résultats cliniques, a 

permis un diagnostic plus précoce, plus sensible et plus spécifique de SEP. Malgré 

cela, il reste encore aujourd’hui des formes atypiques de maladies inflammatoires 

récidivantes du SNC ne rentrant pas dans les critères de consensus internationaux.  
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Le risque chez les patients qui en sont atteints est d’être exclu d’une prise en 

charge thérapeutique efficace, ou d’avoir à tort un diagnostic de SEP, ce qui peut avoir 

de graves conséquences car le traitement peut non seulement être inefficace, mais 

aussi exacerber le processus pathologique sous-jacent. (4) De même, l'absence 

d'indication d’un traitement approprié peut entraîner de nouvelles rechutes et un 

handicap à long terme. L'identification des formes récurrentes de la maladie a des 

implications pronostiques et peut guider le traitement préventif. En revanche, les 

patients chez lesquels une maladie monophasique est suspectée peuvent ne 

nécessiter qu'une prise en charge aiguë, un traitement symptomatique et une 

rééducation ultérieure plutôt qu'une immunosuppression. 

 

Parmi ces formes atypiques, il a été décrit une forme de myélites partielles 

récidivantes pures, sans atteinte parenchymateuse à l’IRM cérébrale. Comme discuté 

en introduction, Scott et ses collègues avaient déjà rapporté en 2005 (11) une série 

rétrospective de 30 patients ayant présenté un premier épisode de myélite transverse 

partielle avec une IRM cérébrale initiale normale. Quasiment la moitié d’entre eux avait 

présenté des récidives de myélites cliniques, mais seulement 10% (3 patients) avaient 

évolué en une SEP cliniquement définie après 5 ans de suivi environ.  

Malgré des récidives cliniques, les patients ne répondaient pas aux critères 

diagnostiques de dissémination spatiale de SEP devant une symptomatologie 

purement médullaire.(21) Il serait intéressant d’évaluer aujourd’hui cette cohorte de 

patients. 

 

En 2018, Schee et ses collègues (197) ont mis en avant cette forme particulière 

de  myélites récidivantes pures. Ils ont en effet rapporté rétrospectivement cinq cas de 

patients malaisiens présentant une myélite partielle courte pure récurrente avec des 

caractéristiques cliniques et paracliniques évoquant une atteinte médullaire de type 

SEP. Ces patients ne répondaient pas aux critères diagnostics de SEP de 

dissémination spatiale, avec notamment aucun développement de lésion cérébrale 

typique de SEP malgré des évaluations de neuro-imagerie répétées au fil du suivi. Un 

bilan exhaustif pour l’exclusion des diagnostics différentiels de myélites avait été 

négatif pour chacun des patients, avec en particulier un screening des anticorps anti-

AQP4 et anti-MOG. Ainsi, les auteurs avaient émis l’hypothèse d’une nouvelle forme 

de SEP qui serait celle d’une SEP spinale pure. 
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Nous nous sommes donc interrogés ici sur cette forme atypique de myélites 

courtes récidivantes sans atteinte parenchymateuse, en recherchant 

rétrospectivement des cas similaires dans les bases de données des centres de 

référence français de la SEP impliqués dans le réseau NOMADMUS (Neuromyelitis 

Optica and Associated Neurologic Disorders).  

Devant la rareté de cette entité (seuls 5 patients ont été décrits jusqu’à maintenant 

dans la littérature (197)), notre objectif premier était de retrouver des cas similaires au 

sein d’une large population suivie dans les centres spécialisés français, avec pour 

questionnement l’existence même de cette entité.  L’objectif secondaire était de 

décrire les caractéristiques démographiques, le pronostic et la réponse au traitement, 

ainsi que les caractéristiques IRM des lésions médullaire, afin d’essayer de répondre 

à la question suivante : la myélite partielle courte récurrente est-elle une nouvelle entité 

ou une forme particulière de sclérose en plaques ? 
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ABSTRACT  

 

We identified 18 cases of pure relapsing short myelitis. The sex ratio 

(females/males) was 5/1; median [range] disease duration 80.5 [50-308] months, age 

at first relapse 35.5 [25-54] years, and annual relapse rate 0.36 [0.1-0.5]. Relapses 

were characterized by partial myelitis involving the cervical (55%) or thoracolumbar 

(45%) levels. At last follow-up, median [range] EDSS was 1 [0-7.5] and median [range] 

number of spinal cord lesions 3 [1-7]. No typical multiple sclerosis brain lesions were 

detected despite repeated assessments over years. We discuss the existence of a 

pure spinal form of multiple sclerosis or a new entity. 
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Introduction 

 

Recently, Schee et al. (197) reported five cases of pure relapsing short myelitis 

with clinical and paraclinical features suggesting multiple sclerosis (MS). Recognition 

of this potential new form of MS is of particular importance because nowadays these 

patients no fulfill international diagnostic criteria of MS (21) and could be consequently 

excluded from effective therapeutic strategies.  

Here, we assessed the existence of this potential new form of MS by 

retrospectively searching for similar cases in the databases of the French centers 

involved in neuromyelitis optica and associated neurologic disorders (NOMADMUS) 

network.   

 

Method 

 

Protocol and participants 

To be included, patients had to fulfill the following criteria: age >18 years at 

inclusion; evidence of at least two short (<3 vertebral segments) myelitis episodes; 

minimum follow-up of 3 years; no typical MS-like brain lesion; no clinical history or 

visual evoked potential or eye examination suggesting prior optic neuritis; no history of 

clinical episode suggesting brain lesion; tested negative for both anti-myelin 

oligodendrocyte glycoprotein (anti-MOG) and anti-aquaporin 4 (anti-AQP4) antibodies 

in serum; presence of oligoclonal bands (OCBs) in cerebrospinal fluid (CSF); 

comprehensive work-up to exclude alternative diagnoses of myelitis, namely, 

infections, vascular diseases, subacute combined degeneration of spinal cord and 

autoimmune and connective tissue diseases. (72,73,198) 

Anonymized centralized (Marseille) re-interpretation of brain MRI images by 

expert neurologists (consensus required among BA, JP, AM, AR, CB) was performed 

to exclude all patients with any typical MS-like brain lesion.(61) 

 

Standard protocol approvals, registrations, and patient consent 

Each participant gave free and informed written consent for anonymized use of 

clinical, MRI and biological data for research purposes (NOMADMUS cohort, CNIL 

decision DR-2014-558). 

 



 70
 

Results 

Among 62 patients first screened in the French tertiary MS centers, 18 fulfilled 

all inclusion criteria (Figure 1). 

 

Clinical features (Table 1) 

The sex ratio (females/males) was 5/1; the median [range] age at first relapse 

was 35.5 [25-54] years, disease duration was 80.5 [50-308] months, and annual 

relapse rate (ARR) 0.36 [0.1-0.5]. The median [range] number of relapses per patient 

was 2 [2-5] and median [range] Expanded Disability Status Scale (EDSS) during 

relapse and at last follow-up was 2.5 [0.5-5.5] and 1 [0-7.5], respectively. Among the 

50 relapse cases, 43 (86%) and 24 (48%) showed sensitive signs (paresthesia, 

numbness, or proprioceptive ataxia) and motor signs (arm or lower limb weakness), 

respectively; sphincter signs were present in 11 (22%). Of the 50 relapse cases, 30 

(60%) involved the four limbs and 20 (40%) the lower limbs only.  

 

Laboratory findings 

No patient presented atypical CSF findings for MS. In CSF, median [range] 

protein level was 0.34 g/l [0.18- 0.77] and median [range] number of mononuclear cells 

was 3 [0-28].  

 

Brain and spinal-cord MRI (Figure 2) 

No typical MS-like brain lesion was detected in any patient despite repeat 

examination (median [range] number of brain MRI examinations per patient 4 [2-9]). 

Spinal-cord MRI demonstrated a median [range] number of 2 [1-5] lesions per 

examination and a median [range] number of 3 [1-7] lesions on the last examination. 

The median (range) sagittal extension of the spinal cord lesions was 1 [0.5-2] vertebral 

segments. Among all spinal-cord lesions (n=67) depicted, 37 (55%) and 30 (45%) 

involved the cervical and thoracolumbar levels, respectively. Gadolinium injection was 

performed in 45 examinations, and 21 of 46 (45%) lesions showed gadolinium 

enhancement. Overall, 18 lesions in 9 patients were explored on the axial plane, and 

12 (67%) showed partial myelitis.  
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Treatment and progress (Table 2) 

In all, 30 of 50 (60%) relapse cases were treated with high-dose intravenous 

corticosteroids. The median [range] EDSS during relapse and after recovery was 2.5 

[0.5-5.5] and 1 [0-4.5]. 

Disease-modifying therapy (DMT) was used in 12 of 18 (67%) patients. In these 

patients, the median [range] follow-up before and after DMT onset was 55.5 [3-191] 

and 40 [4-248] months. The median [range] ARR before and after DMT onset was 0.5 

[0.1-1] and 0 [0-0.5] after excluding patients with a follow-up < 6 months before or after 

DMT onset. 7 of 11 (63%) patients were free from relapse after DMT onset. The median 

EDSS [range] at DMT onset and at last follow-up was 2 [0-6] and 2.5 [0-7.5]. 

Secondary progressive evolution occurred in 3 of 18 (17%) patients. The 

median [range] follow-up of these patients was 242 [236-308] months versus 64 (36- 

296) months for other patients. The median [range] EDSS of these patients was 7 [6-

7.5] versus 1.5 [0-4.5] for other patients. 
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Discussion 

 

The present study reports 18 supplementary cases of pure relapsing short 

myelitis. As proposed by Schee et al. (197), several features of these cases argue for 

the existence of a pure spinal form of MS. First, the characteristics of spinal-cord 

involvement highly suggest relapsing MS: no clinical presentation suggested 

transverse myelitis, clinical presentations mostly suggested an involvement of the 

posterior part of the spinal cord, spinal cord MRI demonstrating most partial myelitis in 

the axial plane and short myelitis in the sagittal plane. Second, all patients showed 

typical CSF findings for MS. Third, in all patients receiving MS DMTs, disease activity 

decreased. Fourth, 17% of patients showed secondary progression — an evolution 

highly suggestive of MS — several years after disease onset. Finally, we were not able 

to provide a better explanation than MS in all patients despite extensive explorations.  

Nevertheless, several features argue for the existence of a distinct inflammatory 

entity. First, the sex ratio was more imbalanced in favor of females as compared with 

MS. Second, it was highly unexpected in a pathological perspective that brain 

involvement could be totally absent after several years of evolution with MS. 

Pure spinal MS could be a rare entity in the MS disease spectrum. However, 

the existence of a distinct entity in the inflammatory central nervous system disorders 

cannot be excluded. Future studies are needed to disentangle these two 

interpretations.  
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Legends 

Figure 1: Flow Chart of the study 

Table 1: Clinical and MRI evolution of the included patients 

Figure 2: Brain and spinal cord MRI images (sagittal view) of the 18 patients 

Table 2: Characteristics and evolution of treated patients (n=12) 
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Figure 1: Flow chart 
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Table 1: Clinical and MRI evolution of all patients 

 Clinical history 
Spinal cord 
MRI findings 

Brain MRI 
findings* 

Patient N°1, M 
Age at onset: 35 
Comorbidity: no 
Family history: no 

2011: first relapse (upper limb paresthesia), EDSS 1, use of HDST 
2012: partial recovery, EDSS 0.5 
2017: second relapse (asymetric lower limb weakness and numbness), EDSS 3, 
use of HDST 
2018: poor recovery, EDSS 3 
2019: third relapse (asymetric upper limb weakness), EDSS 3.5, use of CTS 
2020: poor recovery, EDSS 3.5 
2021: Stability 

2011: C1, C2, C5-C6 
2017: stability 
2019: stability 
2021: stability 

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 2011, 
2017, 2019, 2020, 
2021 

Patient N°2, F 
Age at onset: 34 
Comorbidity: 
Migraine,  
4 miscarriages 
Family history: no 

1996: first relapse (asymetric lower limb paresthesia), EDSS 1 
1997: good recovery, EDSS 0 
1998: second relapse (asymetric lower limb weakness and numbness), EDSS 3, 
good recovery without HDST 
1999: third relapse (lower limb weakness), EDSS 3, good recovery 
2001: fourth relapse (Lhermitte sign, lower limb weakness), EDSS 4.5 
2002: poor recovery, EDSS 4.5 
2003-2020: progressive worsening (severe paraparesia and sphincter disorder), 
last EDSS 7.5 

1998: C3, C4, C5, 
C6, T1,T4 
2005: stability 
2008: stability 
2013: +C7 
2015: stability 
2017: atrophy of the 
entire spinal cord 

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 1996, 
2001, 2008, 2013, 
2015, 2017, 2018 

Patient N°3, F 
Age at onset: 37 
Comorbidity: 
Rheumatoid 
polyarthritis 
Family history: no 

1996: first relapse (asymetric lower and upper limb weakness and sphincter 
disorder), EDSS 3 
1997: partial recovery, EDSS 1 
2002: stability, EDSS 1 
2007: second relapse (ataxia, asymetric upper and lower limb weakness), 
EDSS 3, use of HDST 
2008: partial recovery, EDSS 2 
2013: third relapse (ataxia, asymetric tetraparesia, sphincter disorder), EDSS 
5.5, use of HDST 
2014: good recovery, EDSS 2 
2016: fourth relapse (asymetric tetraparesia with numbness and ataxia), EDSS 
5, use of HDST 
2017: good recovery, EDSS 2 
2017-2021: stability, EDSS 2 

2008: C6 
2012: stability 
2016: +C2-C3, T3 
2017: stability 
2020: +T5-T6, T10 

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 2008, 
2012, 2014, 2017, 
2018, 2020 

Patient N°4, F 
Age at onset: 54 
Comorbidity: 
myeloma 
Family history: no 

2002: first relapse (ataxia), EDSS 1, no recovery 
2007: second relapse (asymetric lower limb weakness and numbness), EDSS 3 
2008: no recovery (EDSS 3) 
2009-2021: progressive worsening, last EDSS 6 

2017: C3, C5, T2, L3 
2018, 2019, 2020: 
stability 

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 2017, 
2019, 2020 

Patient N°5, F 
Age at onset: 44 
Comorbidity: no 
Family history: no 

2001: first relapse (lower limb paresthesia and asymetric weakness, saddle 
hypoesthesia), EDSS 3, use of HDST 
2002: partial recovery, EDSS 1 
2005: second relapse (asymetric lower limb weakness), EDSS 3, use of HDST 
2006: good recovery, EDSS 1 
2008: third relapse (ataxia and lower limb weakness), EDSS 3, use of HDST 
2009: good recovery, EDSS 1 
2011: fourth relapse (ataxia, lower limb weakness and numbness), EDSS 4, use 
of HDST 
2012: partial recovery, EDSS 2 
2014: fifth relapse (ataxia, lower and upper limb weakness and numbness), 
EDSS 5.5, use of HDST 
2015: partial recovery, EDSS 4 
2016-2021: progressive worsening with persistence of acute deterioration, last 
EDSS 6.5 

2001: T7-T8 with 
gadolinium 
enhancement 
2005, 2010, 2011, 
2014, 2016: stability 
2018: + C6-C7 
2020: +T4-T5 
2018: +C2 
2020: stability 

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 2001, 
2003, 2005, 2010, 
2011, 2014, 2016, 
2018, 2020 

Patient N°6, F 
Age at onset: 42 
Comorbidity: 0 
Family history: 0 

2016: first relapse (4 limb asymetric paresthesia and Lhermitte sign), EDSS 2, 
use of CTS 
2017: partial recovery, EDSS 1 
2018: second relapse (4 limb hypoesthesia), EDSS 2.5, use of HDST 
2019: no recovery, EDSS 2.5 
2021: stability, EDSS 2.5 

2016: C2-C3 with 
gadolinium 
enhancement  
2017, 2018, 2019: 
stability 

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 2016, 
2018, 2019, 2020 

Patient N°7, F 
Age at onset: 30 
Comorbidity: no 
Family history: no 

2017: first relapse (4 limbs hypoesthesia), EDSS 1 
2018: good recovery, EDSS 0 
2020: second relapse (asymetric hypoesthesia), EDSS 1, use of HDST 
2021: good recovery, EDSS 0 

2017: C3, T7, T8, T9 
with gadolinium 
enhancement of all 
lesions 
2019: stability 
2020: +C7-T1, L1 

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 2017, 
2019, 2020 

Patient N°8, F 
Age at onset: 25 
Comorbidity: no 
Family history: no 

2015: first relapse (ataxia, Lhermitte sign and upper limb weakness and 
numbness), EDSS 5, use of HDST 
2016: good recovery, EDSS 1 
2017: second relapse (lower limb weakness and numbness), EDSS 2 
2018: spontaneous recovery, EDSS 0 without HDST 
2019-2021: stability, EDSS 0 

2015: C2-C3 with 
gadolinium 
enhancement 
2016: stability 
2017: +T3 
2020: stability 

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 2015, 
2016, 2017, 2020 
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Patient N°9, F 
Age at onset: 36 
Comorbidity: no 
Family history: no 

2016: first relapse (asymetric upper limb numbness), EDSS 1, use of HDST 
2017: good recovery, EDSS 0 
2018: second relapse (asymetric lower limb weakness and numbness), EDSS 3, 
use of HDST with good recovery, EDSS 0 
2019: third relapse (Brown-Sequard syndrom), EDSS 2.5, use of HDST with 
good recovery, EDSS 0 
2020: fourth relapse (lower limb numbness and paresthesia), EDSS 2 
2021: good recovery, EDSS 0 

2016: C5 
2018: +C6 with 
gadolinium 
enhancement 
2020: +T12-L1 
2021: stability 

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 2016, 
2017, 2018, 2019, 
2020 

Patient N°10, F 
Age at onset: 29 
Comorbidity: T8 to 
L3 fractures ** 
Family history: no 

2015: first relapse (ataxia, 4 limbs numbness and mild weakness), EDSS 2.5, 
use of HDST 
2016: partial recovery, EDSS 1.5 
2019: second and third relapses (ataxia, 4 limbs hypoesthesia, sphincter 
disorder), EDSS 4, use of HDST 
2020: no recovery, EDSS 4 
2021: stability 

2015: C2-C3, T9 
2016:  +T3 
2017, 2018: stability 
2019: gadolinium 
enhancement within 
the C3 lesion 
2020: stability, 
regression of the 
gadolinium 
enhancement 

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 2016, 
2017, 2018, 2019, 
2020, 2021 

Patient N°11, F 
Age at onset: 26 
Comorbidity: 
Migraine 
Family history : 
Migraine 

2013: first relapse (hands paresthesia, ataxia), EDSS 1, spontaneous recovery 
2014: second relapse (upper limb paresthesia), EDSS 1, spontaneous recovery 
2016: third relapse (asymetric 4 limbs numbness), EDSS 2.5, use of HDST 
2017: partial recovery, EDSS 1 
2018: fourth relapse (lower limb paresthesia and ataxia), EDSS 2.5, use of 
HDST 
2019: good recovery, EDSS 1 
2021: stability 

2016: C2-C3, C6-C7, 
T8-T9 
2017: + T10-T11 
avec PdC 
2018: +T6 
2020: stability  

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 2017, 
2019, 2020 

Patient N°12, F 
Age at onset: 62 
Comorbidity: no 
Family history: no 

2015: first relapse (lower limb numbness), EDSS 0.5 
2016: no recovery but stability, EDSS 0.5 
2018: second relapse (asymetric lower limb weakness), EDSS 2 
2019: no recovery, EDSS 2 
2021: stability 

2020: C4-C5, C7, T3, 
T6 
2021: stability 

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 2020, 
2021 

Patient N°13, F 
Age at onset: 28 
Comorbidity: 
Migraine 
Family history: no 

2016: first relapse (4 limbs numbness), EDSS 2, use of HDST 
2017: good recovery, EDSS 0 
2018: stability 
2020: second relapse (lower limbs numbness), EDSS 2, use of HDST 
2021: poor recovery, EDSS 2 

2016: C2, C4, C5, T3 
2018: +C3 
2020: +T9-T10 with 
gadolinium 
enhancement 

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 2016, 
2018,  2020 

Patient N°14, M 
Age at onset: 42 
Comorbidity: 
Migraine 
Family history: no 

2017: first relapse (ataxia, asymetric numbness, sphincter disorder), EDSS 3, 
use of HDST with partial recovery : EDSS 1 
2017: second relapse (4 limbs numbness and weakness), EDSS 2, use of HDST 
2018: poor recovery, EDSS 2 
2019-2021: stability, EDSS 2 

2017: C1, C2, C5-C6, 
T1, T9, T12 with 
gadolinium 
enhancement of all 
lesions 
2018: + C3 with 
gadolinium 
enhancement 
2019: amelioration 
2020: stability 

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 2017, 
2018, 2019, 2020 

Patient N°15, F 
Age at onset: 34 
Comorbidity: 
Migraine 
Family history: no 

2016: first relapse (sensory deficit), EDSS 2, use of HDST 
2017: good recovery, EDSS 0 
2019: second relapse (sensory deficit), EDSS 2, use of HDST 
2020: complete recovery, EDSS 0 
2021: stability, EDSS 0 

(lack of previous 
MRI) 
2020: C6, T6, T7-T8 
2021: stability 

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 2016, 
2017, 2018, 2019, 
2020 

Patient N°16, F 
Age at onset: 39 
Comorbidity: 
Migraine 
Family history: no 

2014: first relapse (lower limb numbness), EDSS 2 
2015: partial recovery, EDSS 1 
2017: second relapse (upper limb numbness), EDSS 2 
2018: partial recovery, EDSS 1 
2019-2021: stability, EDSS 1 

2015: T11,  
2016: stability 
2017: +C3 
2019: stability 

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 2015, 
2017, 2018 

Patient N°17, F 
Age at onset: 33 
Comorbidity: 
Raynaud’s 
phenomenon 
Family history: no 

2014: first relapse (asymetric paresthesia), EDSS 1 with spontaneous full 
recovery : EDSS 0 
2014: second relapse (asymetric 4 limbs numbness), EDSS 1, full recovery 
2015: third relapse (asymetric 4 limbs weakness and numbness, Lhermitte 
sign), EDSS 2, use of HDST 
2016: good recovery, EDSS 0 
2017-2021: stability, EDSS 0 

2015: C2 with 
gadolinium 
enhancement 
2016, 2017, 2018, 
2019, 2021: stability 

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 2015, 
2016, 2017, 2018, 
2021 

Patient N°18, M 
Age at onset: 42 
Comorbidity: no 
Family history: no 

2013: first relapse (sphincter disorder), EDSS unknown 
2015: second relapse (4 limbs weakness and numbness), EDSS 4 
2016: partial recovery, EDSS 2.5 
2017-2021: clinical improvement with EDSS 0 

2015: C2-C3 with 
gadolinium 
enhancement 
2016, 2019: stability 

No typical MS-like 
brain lesion. 
Controlled in 2015, 
2016, 2019 

F: female; M: male; HDST: high dose steroid therapy 
* Anonymized centralized (Marseille) interpretation of brain MRI by expert neurologists (BA, JP, AM, AR, CB) to 
rule out patients with any typical MS-like brain lesion 
# Family history: First degree family history 
**: Patient 10 has a history of T8-L3 vertebral fractures 
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Figure 2: Brain and spinal cord MRI images (sagittal view) of the 18 patients 
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Figure 2: Brain and spinal cord MRI images (sagittal view) of the 18 patients 

Sagittal MRI images of spinal cord showing T2 lesions with length of ≤ 2 vertebral 

segments (arrows). MRI brain images of all 18 patients had never showed any typical 

MS-like cortical, juxtacortical, periventricular or infratentorial lesions. Some of them 

had aspecific T2 hypersignals. 

(a) Patient 1 with C2 and C5-C6 lesions, (b) Patient 2 with C3 and C4-C5 lesions, while the

others lesions disappear in global cord atrophy, (c) Patient 3 with C2-C3, C6, and T5-T6 lesions , 

(d) Patient 4 with C5 lesion while C3 and T2 lesions are not visible on this section, (e) Patient 5

with C3 and C6-C7 lesions while the thoraco-lumbar lesions are not visible here, (f) Patient 6 with

C2 lesion, (g) Patient 7 with C3, C7-T1 and T8-T9 lesions, (h) Patient 8 with C3 and T3 lesions , (i)

Patient 9 with a T12-L1 lesion, while the C5 and C6 have regressed, (j) Patient 10 with C2-C3

lesion, while the thoracic lesions are not seen here, (k) Patient 11 with C2-C3, T8-T9 and T10-T11

lesions, (l) Patient 12 with C6, T7-T8 and T9 lesions, (m) Patient 13 with C3, C5 and T9-T10 lesions,

(n) Patient 14 with C1, C3-C4, C6-C7 and T1 lesions, (o) Patient 15 with C6 and T7-T8 lesions, (p)

Patient 16 with a C3 lesion, while the T11 lesion is not seen on this section , (q) Patient 17 with C2

lesion, (r) Patient 18 with C2-C3 lesion



D
is

ea
se

 
d

u
ra

ti
o

n
 a

t 
D

M
T

 o
n

se
t 

(m
o

n
th

s)
 

T
yp

e 
o

f 
D

M
T

 
M

ea
n

 f
o

llo
w

-u
p

 
af

te
r 

D
M

T
 o

n
se

t 
(m

o
n

th
s)

 

A
R

R
* 

b
ef

o
re

 
D

M
T

 

A
R

R
* 

af
te

r 
D

M
T

 

E
D

S
S

 a
t 

D
M

T
 

o
n

se
t 

E
D

S
S

 a
t 

la
st

 
fo

llo
w

-u
p

 

P
at

ie
n

t 
N

°1
.M

 
A

ge
 a

t o
ns

et
: 3

5 
10

8 
F

in
go

lim
od

: 0
1/

20
 -

 
18

 
0.

33
 

0 
3.

5 
3.

5 

P
at

ie
n

t 
N

°2
. F

 
A

ge
 a

t o
ns

et
: 3

4 
60

 

A
za

th
io

pr
in

e:
 0

9/
01

 -
 0

1/
02

 
C

yc
lo

ph
os

ph
am

id
e:

 0
1/

02
 -

 
08

/0
2 

M
ito

xa
nt

ro
ne

: 2
00

2 
- 

20
06

 
C

yc
lo

ph
os

ph
am

id
e:

 0
9/

08
 -

 
20

12
 

R
itu

xi
m

ab
: 0

4/
16

 -
05

/1
6

 
F

in
go

lim
od

: 0
1/

17
 -

 

24
7 

0.
6 

0 
6 

7.
5 

P
at

ie
n

t 
N

°4
. F

 
A

ge
 a

t o
ns

et
: 5

4 
19

1 
D

im
et

hy
l-f

um
ar

at
e:

 1
2/

17
 -

 
06

/1
8 

R
itu

xi
m

ab
: 0

8/
18

 -
 

44
 

0.
13

 
0 

6 
6 

P
at

ie
n

t 
N

°5
. F

 
A

ge
 a

t o
ns

et
: 4

4 
72

 
G

la
tir

am
er

 a
ce

ta
te

: 2
00

7 
- 

20
12

 
F

in
go

lim
od

: 2
01

2 
- 

20
16

 
R

itu
xi

m
ab

: 0
3/

17
 -

 
17

5 
0.

33
 

0.
21

 
2 

7 

P
at

ie
n

t 
N

°6
. F

 
A

ge
 a

t o
ns

et
: 4

2 
24

 
T

er
ifl

un
om

id
e:

 1
1/

18
 -

  
33

 
1 

0 
2.

5 
2.

5 

P
at

ie
n

t 
N

°1
0.

 F
 

A
ge

 a
t o

ns
et

: 2
9 

40
 

In
te

rf
er

on
 b

et
a:

 0
2/

19
 -

 0
9/

19
 

D
im

et
hy

l f
um

ar
at

e:
 0

9/
19

 -
 0

8/
20

 
N

at
al

iz
um

ab
: 0

8/
20

 -
 

30
 

0.
33

 
0 

2.
5 

4.
5 

P
at

ie
n

t 
N

°1
1.

 F
 

A
ge

 a
t o

ns
et

: 2
6 

60
 

In
te

rf
er

on
 b

et
a:

 0
1/

18
 -

 
43

 
0.

6 
0 

1 
0.

5 

P
at

ie
n

t 
N

°1
3.

 F
 

A
ge

 a
t o

ns
et

: 2
8 

56
 

A
za

th
io

pr
in

e:
 1

0/
20

 -
 

9 
0.

5 
0 

2 
2 

P
at

ie
n

t 
N

°1
4.

 M
 

A
ge

 a
t o

ns
et

: 4
2 

3 
M

yc
op

he
no

la
te

 m
of

et
il:

 1
0/

17
 -

 
45

 
N

A
* 

0 
2 

2 

P
at

ie
n

t 
N

°1
5.

 F
 

A
ge

 a
t o

ns
et

: 3
4 

55
 

M
yc

op
he

no
la

te
 m

of
et

il:
 0

5/
21

 -
 

3 
0.

5 
N

A
* 

0 
0 

P
at

ie
n

t 
N

°1
6.

 F
 

A
ge

 a
t o

ns
et

: 3
9 

44
 

M
yc

op
he

no
la

te
 m

of
et

il:
 0

8/
18

 -
 

35
 

0.
66

 
0 

1 
1 

P
at

ie
n

t 
N

°1
8.

 M
 

A
ge

 a
t o

ns
et

: 4
2 

42
 

In
te

rf
er

on
 b

et
a:

 1
2/

16
 -

 0
9/

17
 

D
im

et
hy

l f
um

ar
at

e:
 0

9/
17

 -
 

55
 

0.
66

 
0.

5 
0 

0 

T
o

ta
l:

 m
ed

ia
n

 
(r

an
g

e)
 

55
.5

 (
3-

 1
91

) 
- 

40
 (

3-
 2

47
) 

0.
5 

(0
.1

- 
1)

 
0 

(0
-0

.5
) 

2 
(0

-6
) 

2.
5 

(0
- 

7.
5)

 

T
ab

le
 

2:
 

C
ha

ra
ct

er
is

tic
s 

an
d 

ev
ol

ut
io

n 
of

 t
re

at
ed

 
pa

tie
nt

s 
(n

=
12

) 

D
M

T
: 

di
se

as
e 

m
od

ify
in

g 
th

er
ap

y;
 

M
: m

al
e;

 F
: f

em
al

e 
*A

R
R

: 
P

at
ie

nt
s 

w
ith

 a
 f

ol
lo

w
-u

p
lo

w
er

 
th

an
 

6 
m

on
th

s 
be

fo
re

 
or

af
te

r 
D

M
T

 o
ns

et
 w

er
e 

ex
cl

ud
ed

fr
om

 th
e 

an
al

ys
is

79



 80
 
 
 

XIII) Article en français 
 

RÉSUMÉ  

 

Nous avons identifié 18 cas de myélite courte récurrente pure. Le sex-ratio 

(femme/homme) était de 5/1 ; la durée médiane [extrêmes] d’évolution de la maladie 

était de 80,5 mois [50-308], l'âge à la première poussée de 35,5 ans [25-54] et le taux 

annualisé de poussée de 0,36 [0,1-0,5]. La médiane [extrêmes] de l'EDSS au dernier 

suivi était de 1 [0-7,5]. L'IRM médullaire a montré une médiane [extrêmes] de 3 [1-7] 

lésions par examen. Aucune lésion cérébrale typique de la SEP n'a été détectée 

malgré des évaluations répétées pendant des années.  

Nous discutons l'existence d'une forme spinale pure de sclérose en plaques ou 

celle d'une nouvelle entité. 
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Introduction 

 

Récemment, Schee et al. ont rapporté cinq cas de myélite courte récurrente 

pure avec des caractéristiques cliniques et paracliniques suggérant une sclérose en 

plaques (SEP) (197). La reconnaissance de cette nouvelle forme potentielle de SEP 

est particulièrement importante car, de nos jours, ces patients ne répondent pas aux 

critères diagnostiques internationaux de la SEP (21) et pourraient donc être exclus des 

stratégies thérapeutiques efficaces.  

Dans cette étude, nous avons évalué l'existence de cette nouvelle forme 

potentielle de SEP en recherchant rétrospectivement des cas similaires dans les bases 

de données des centres français impliqués dans le réseau NOMADMUS 

(neuromyelitis optica and associated neurologic disorders).   

 

 

 

Méthode 

 

Protocole et participants 

Pour être inclus, les patients devaient remplir les critères suivants : âge >18 ans 

à l'inclusion; preuve d'au moins deux épisodes de myélite partielle courte (<3 segments 

vertébraux); suivi minimum de 3 ans; absence de lésion cérébrale typique de la SEP 

durant tout le suivi; absence d'histoire clinique ou de potentiel évoqué visuel ou 

d'examen oculaire suggérant une névrite optique antérieure; absence d’antécédent  

clinique suggérant une lésion cérébrale; testés négatifs à la fois pour les anticorps anti-

glycoprotéine de l'oligodendrocyte de la myéline (anti-MOG) et anti-aquaporine 4 (anti-

AQP4) dans le sérum; présence de bandes oligoclonales (BOC) dans le liquide 

céphalo-rachidien (LCR); bilan complet pour exclure les autres diagnostics de myélite, 

à savoir les infections, les maladies vasculaires, la dégénérescence combinée de la 

moelle, et les pathologies auto-immunes et du tissu conjonctif (72,73,198).  

Une réinterprétation anonyme et centralisée (Marseille) des IRM cérébrales par 

des neurologues experts (consensus requis entre BA, JP, AM, AR, CB) a été réalisée 

afin d’exclure tous les patients présentant une lésion cérébrale typique de la SEP (61).  
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Approbation du protocole, enregistrements et consentement des patients 

Chaque participant a donné un consentement écrit libre et éclairé pour 

l'utilisation anonyme des données cliniques, IRM et biologiques à des fins de 

recherche (cohorte NOMADMUS, décision CNIL DR-2014-558). 

 

Résultats 

 

Parmi 62 patients retrouvés initialement dans les centres de recours français de 

la SEP et analysés, 18 remplissaient tous les critères d'inclusion (figure 1). 

  

Caractéristiques cliniques (tableau 1) 

Le sex-ratio (femme/homme) était de 5/1 ; l'âge médian [extrêmes] à la première 

poussée était de 35,5 ans [25-54], la durée d’évolution de la maladie de 80,5 mois [50-

308] et le taux annuel de poussée (ARR) de 0,36 [0.1-0.5]. Le nombre médian 

[extrêmes] de poussée de myélite par patient était de 2 [2-5] et la médiane [extrêmes] 

de l'échelle EDSS (Expanded Disability Status Scale) pendant la rechute et lors du 

dernier suivi était respectivement de 2,5 [0,5-5,5] et de 1 [0- 7,5].   

Parmi les 50 épisodes de myélites, 43 (86 %) et 24 (48 %) poussées ont 

présenté des signes sensitifs (paresthésie, engourdissement ou ataxie proprioceptive) 

et des signes moteurs (faiblesse du bras ou du membre), respectivement ; et des 

signes sphinctériens étaient présents dans 11 poussées (22 %). Sur ces 50 épisodes 

de myélites, 30 (60%) concernaient les quatre membres et 20 (40%) les membres 

inférieurs uniquement. 

 

Résultats biologiques 

Aucun patient n'a présenté de résultats du LCR atypiques pour une SEP. Dans 

le LCR, le taux médian [extrêmes] de protéines était de 0,34 g/l [0,18- 0,77] et le 

nombre médian [extrêmes] d’éléments était de 3 [0-28].  

 

IRM cérébrale et médullaire (Figure 2) 

Aucune lésion cérébrale typique de la SEP n'a été détectée chez aucun patient, 

malgré des examens répétés (nombre médian [extrêmes] d’IRM cérébrales par 

patient: 4 [2-9]). 
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L'IRM médullaire a révélé un nombre médian [extrêmes] de 2 [1-5] lésions par 

examen et un nombre médian [extrêmes] de 3 [1-7] lésions sur la dernière IRM 

disponible. L'extension sagittale médiane [extrêmes] des lésions médullaires était de 

1 [0,5-2] segment vertébral. Parmi toutes les lésions de la moelle (n=67) représentées, 

37 (55%) et 30 (45%) concernaient les niveaux cervical et thoraco-lombaire, 

respectivement. Une injection de gadolinium a été réalisée dans 45 examens, et 21 

des 46 (45 %) lésions ont présenté une prise de contraste de gadolinium. Au total, 18 

lésions chez 9 patients ont été explorées sur le plan axial, et 12 (67%) ont montré une 

myélite partielle.  

 

Traitement et évolution (tableau 2) 

Au total, 30 des 50 (60 %) épisodes de poussée médullaire ont été traités par 

corticostéroïdes intraveineux à forte dose. L'EDSS médian [extrêmes] pendant la 

rechute et après la guérison était de 2,5 [0,5-5,5] et de 1 [0-4,5].  

Une thérapie modificatrice de la maladie (DMT) a été utilisée chez 12 des 18 

patients (67%). Chez ces patients, la médiane [extrêmes] de suivi avant et après le 

début de la DMT était de 55,5 [3-191] et 40 [4-248] mois. La médiane [extrêmes] de 

l'ARR avant et après le début du traitement par DMT était de 0,5 [0,1-1] et de 0 [0-0,5], 

après exclusion des patients dont le suivi était inférieur à 6 mois avant ou après le 

début du traitement par DMT. 7 patients sur 11 (63%) n'ont pas eu de rechute après 

le début de la DMT. La médiane de l'EDSS [extrêmes] au début du traitement et lors 

du dernier suivi était de 2 [0-6] et 2,5 [0-7,5]. 

Une évolution secondairement progressive est survenue chez 3 des 18 (17%) 

patients. Le suivi médian [extrêmes] de ces patients était de 242 mois [236-308] contre 

64 mois (36- 296) pour les autres patients. L'EDSS médian [extrêmes] de ces patients 

était de 7 [6-7,5] contre 1,5 [0-4,5] pour les autres patients.  
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Discussion 

La présente étude rapporte 18 cas supplémentaires de myélite courte 

récurrente pure.  

Comme proposé par Schee et al. (197), plusieurs caractéristiques de ces cas 

plaident pour l'existence d'une forme spinale pure de SEP.  

Premièrement, les caractéristiques de l'atteinte de la moelle suggèrent 

fortement une SEP récidivante : aucune présentation clinique ne suggérait une myélite 

transverse mais suggérait en revanche principalement une atteinte de la partie 

postérieure de la moelle, l'IRM médullaire retrouvant le plus souvent des myélites 

partielles dans le plan axial et des myélites courtes dans le plan sagittal.  

Deuxièmement, tous les patients présentaient des résultats du LCR typiques pour une 

SEP.  

Troisièmement, l'activité de la maladie a diminué chez tous les patients recevant des 

traitements de la SEP.  

Quatrièmement, 17% des patients ont présenté une progression secondaire - une 

évolution hautement suggestive de la SEP - plusieurs années après le début de la 

maladie.  

Enfin, nous n'avons pas été en mesure de fournir une meilleure explication que la SEP 

chez tous les patients malgré des explorations approfondies.  

 

Néanmoins, plusieurs caractéristiques plaident en faveur de l'existence d'une 

entité inflammatoire distincte. 

Premièrement, le sex-ratio était plus déséquilibré en faveur des femmes que dans la 

SEP.  

Deuxièmement, il est très inattendu d'un point de vue pathologique que l'atteinte 

cérébrale puisse être totalement absente après plusieurs années d'évolution de la 

SEP. 
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La SEP spinale pure pourrait être une entité rare dans le spectre des maladies 

de la sclérose en plaques. Cependant, l'existence d'une entité distincte au sein des 

troubles inflammatoires du système nerveux central ne peut être exclue.  

Des études futures sont nécessaires pour démêler ces deux interprétations. 
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XIV) DISCUSSION 
 

Dans cette étude à l’échelle nationale, nous rapportons 18 cas supplémentaires 

de myélites partielles courtes récurrentes pures.  

Comme proposé par Schee et al.(197), la question se pose d’intégrer cette 

forme particulière au spectre de la Sclérose en Plaques. Plusieurs éléments de cette 

étude nous permettent de formuler l’hypothèse de l'existence d'une forme spinale pure 

de SEP. 

Premièrement, les caractéristiques à la fois clinique et radiologique de l'atteinte 

médullaire évoquent une myélite transverse partielle, ce qui est fortement évocateur 

d’une SEP. En effet, aucune présentation clinique ne suggérait une myélite transverse 

complète comme décrit précédemment (7,8,13), les patients présentant plutôt des 

symptômes légers à modérés prédominant sur le plan sensitif, avec une possible 

atteinte motrice asymétrique et des troubles vésico-sphinctériens.  

Cette symptomatologie de myélite transverse partielle évoquait le plus souvent une 

atteinte de la corne postérieure, devant la fréquence des troubles sensitifs (présents 

dans 86% des poussés), associant ataxie proprioceptive, hypoesthésie ou 

paresthésie, par rapport aux symptômes moteurs (présents dans seulement 48% des 

poussées). Cette atteinte médullaire postérieure est la plus fréquente dans la 

SEP.(12,49)  

Chez nos 18 patients, l'IRM médullaire a conforté cette analyse clinique en retrouvant 

des lésions courtes sur le plan sagittal (  2 segments vertébraux), et le plus souvent 

des myélites partielles dans le plan axial (<50% de la largeur de la moelle). Cette 

présentation radiologique de myélite est la plus fréquente des atteintes médullaires 

dans la SEP.(20)  

 

Deuxièmement, 100% des patients présentaient des BOC : bien que les BOC 

ne soient pas spécifiques comme discuté dans l’introduction, elles sont fortement 

évocatrices d’une SEP.(62,63) De même, l’analyse du LCR de l’ensemble des patients 

était concordant avec ce que l’on s’attend à retrouver dans la SEP : une protéinorachie 

normale voire légèrement élevée mais inférieure à 1g/L (avec dans notre étude une 
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médiane de 0,34 g/L, et une réaction cellulaire absente ou modérée (médiane de 3 

cellules/mm3 dans notre étude). (70) 

 

Troisièmement, l'activité de la maladie a diminué chez tous les patients recevant 

des traitements de la SEP. Une thérapie modificatrice de la maladie (DMT) a été 

utilisée chez 12 des 18 patients, avec un recul suffisant pour évaluer son efficacité. En 

effet, le suivi médian avant l’instauration du traitement était assez long, de 55,5 mois, 

et de 40 mois après l’instauration.  

Chez tous les patients traités avec une DMT, l’activité de la maladie évaluée par le 

taux annualisé de poussée a diminué. En effet, ce taux est passé d’une médiane de 

0.5 avant traitement à 0 après traitement. 

Or, comme nous l’avons discuté dans la partie introduction, certaines causes de 

myélites ne répondent pas aux traitements de la SEP (comme par exemple les 

myélites associées aux maladies inflammatoires systémiques), et d’autres même 

s’aggravent sous DMT (citons la maladie de Devic et les traitements par Interféron , 

Natalizumab ou encore Fingolimod).(120–122)  

Cette sensibilité aux traitements utilisés dans la SEP est donc un argument en faveur 

d’une forme particulière de SEP chez nos patients. 

 

Quatrièmement, 3 patients (17%) ont présenté une évolution secondairement 

progressive plusieurs années après le début de la maladie. Cette évolution est 

hautement suggestive de la SEP car environ 80% des patients RR vont avoir une 

évolution progressive dans un second temps, généralement après 15 ans d’évolution 

de la maladie. (35). En effet, ces 3 patients ont une durée d’évolution bien plus longue 

que les autres, avec respectivement une durée médiane de 242 mois contre 64 mois 

pour les 15 autres patients. Sur les 4 patients ayant une durée d’évolution supérieure 

à 15 ans, un seul ne présente pas une évolution secondairement progressive.  

Au vu de ces données, on peut supposer qu’un suivi plus long serait 

accompagné d’une plus grande fréquence de forme secondairement progressive. Ceci 

souligne l’intérêt majeur d’un suivi plus prolongé de ces patients. 
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Enfin, nous n'avons pas été en mesure de fournir une meilleure explication que 

la SEP chez tous les patients malgré des explorations approfondies. Aucune lésion 

cérébrale typique de la SEP n'a été détectée malgré des IRM répétées pendant des 

années, ni évocatrice d’une autre pathologie inflammatoire du système nerveux 

central. Les recherches répétées des anticorps anti-AQP4 et anti-MOG se sont 

avérées négatives chez tous les patients. Aucun patient n’a développé de 

symptomatologie évocatrice d’une maladie inflammatoire systémique, et les bilans 

sérologiques de débrouillage se sont avérés constamment négatifs. 

Aucun des patients n’a présenté d’atteinte clinique évocatrice d’une lésion 

parenchymateuse, du tronc cérébral ou du nerf optique. 

Dans ce contexte, bien que ne répondant pas aux critères de McDonlad 2017 

(21) pour la dissémination spatiale, le diagnostic le plus probable était celui d’une 

Sclérose en Plaques.  

 

 

Néanmoins, plusieurs caractéristiques plaident en faveur de l'existence d'une 

entité inflammatoire distincte de la SEP.  

Premièrement, il semblerait qu’il y ait une nette prépondérance de femmes 

touchées par ces myélites courtes récidivantes. En effet, le sex-ratio était de 5 femmes 

pour un homme dans notre étude. De même, les 5 patients décrits par Schee sont 

uniquement des femmes. Le sex-ratio est donc bien plus déséquilibré que dans la SEP 

où il est de 2 à 3 femmes pour un homme. (30,31) 

Deuxièmement, l'âge de début de la maladie était plus élevé que celui de la 

SEP. L’âge de début médian de 35,5 ans, avec des extrêmes entre 25 et 54 ans, ce 

qui est dans l’ensemble plus tardif que dans la SEP où de multiples études décrivent 

un âge de début entre 20 et 35 ans en moyenne. (59) 

Enfin, il était très inattendu d'un point de vue pathologique que l'atteinte 

cérébrale puisse être totalement absente après plusieurs années d'évolution de la 

SEP.  
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Au total, la présente étude suggère que la SEP spinale pure pourrait être une 

entité rare dans le spectre des maladies de la sclérose en plaques. Cependant, 

certaines caractéristiques des patients peuvent plaider en faveur de l'existence d'une 

entité distincte dans les troubles inflammatoires du système nerveux central. De 

futures études d'observation prospectives sont nécessaires pour démêler ces deux 

interprétations, et pour évaluer l'incidence et le pronostic de cette entité.  

En effet, dans le passé, les myélites inflammatoires non infectieuses ne rentrant 

pas dans la « case » d’une étiologie précise ont été classées dans la catégorie des 

myélites transverses « idiopathiques ». Nous avons vu que les progrès de la 

neuroimagerie ainsi que la découverte des nouveaux biomarqueurs que sont les 

anticorps anti-AQP4 et anti-MOG ont permis de poser des diagnostics plus 

spécifiques.  Nous devons donc rester vigilants sur l’émergence de nouvelles 

pathologies.  

 

L’intérêt majeur de ces précisions réside dans la nécessité de poser un 

diagnostic étiologique précoce permettant une prise en charge thérapeutique efficace, 

comme discuté en introduction.  

La reconnaissance de cette nouvelle entité potentielle dans le spectre pathologique de 

la SEP est particulièrement importante car aujourd'hui ces patients ne remplissent pas 

les critères diagnostiques internationaux de la SEP (21) et peuvent par conséquent 

être exclus de stratégies thérapeutiques efficaces. Il est intéressant de noter que les 

critères de Mc Donald actuels sont utiles pour diagnostiquer les SEP de présentation 

typique, mais que des lacunes majeures persistent pour les présentations plus 

atypiques, avec une nécessité d’orienter la recherche dans ces directions. 

En parallèle, il faut préciser que l’attribution incorrecte d’un diagnostic de SEP peut 

mener à une morbidité inutile. En effet, des études récentes ont indiqué que, parmi 

tous les nouveaux patients adressés à des centres spécialisés pour un diagnostic de 

SEP, 30 à 67 % n’en sont finalement pas atteints, alors que chez certains un traitement 

de la SEP a déjà été introduit après un diagnostic erroné. (199,200)  

 

La force de notre étude réside dans ses critères d’inclusion très rigoureux. C’est 

la première étude décrivant des patients souffrant de myélites partielles récidivantes 

où l’on a à disposition un ensemble de critères paracliniques nécessaires à l’exclusion 
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des diagnostics différentiels. En effet, l’analyse du LCR, des dosages répétés des 

anticorps anti-MOG et anti-AQP4 étaient disponibles pour chacun de nos patients. 

Dans l’étude de Schee et al, certaines de ces données manquaient. 

De plus, la relecture centralisée de toutes les IRM cérébrales par 5 neurologues 

spécialisés en pathologie inflammatoire du SNC, afin d’exclure les patients présentant 

des lésions évocatrices de SEP, apporte un nouveau degré de rigueur à l’étude. 

Un autre point majeur de cette étude est son caractère national multicentrique. 

Ces 18 patients sont issus de 6 centres différents, après un screening réalisé dans 10 

centres de référence français impliqués dans le réseau NOMADMUS. Bien que la 

fréquence de cette forme particulière de SEP n'ait pas pu être évaluée dans la 

présente étude, le nombre limité de patients identifiés par des neurologues experts 

dans une base de données comprenant des milliers de patients suggère bien que cette 

entité est très rare, et donc difficile à étudier. 

 

Mais la présente étude n’est pas sans limitation. Plusieurs critiques peuvent être 

proférées. 

Premièrement, la taille de l’échantillon est faible, inhérente à la rareté de cette 

présentation. Cela conduit donc à un manque de puissance.  

Deuxièmement, l’analyse rétrospective des données a pu conduire à plusieurs 

biais. Tout d’abord, la sélection des patients sur souvenir des neurologues, en 

l’absence d’une base de données informatisée existante permettant de recherche des 

patients présentant des myélites récurrentes, a pu conduire à un biais de sélection. 

Ensuite, il est nécessaire de préciser que le recueil des données de la première 

poussée a pu être réalisé a posteriori pour certains patients. En effet, plusieurs patients 

n’ont pas consulté de neurologue lors de leur première myélite transverse partielle, 

devant des symptômes peu sévères. De ce fait, les données concernant la 

présentation clinique du patient ont été récupérées à distance de l’épisode, avec des 

données manquantes, ce qui peut conduire à un biais de mémorisation, inhérent au 

caractère rétrospectif de l’étude.  

De même, pour un certain nombre de patients (cf. tableau 1), l’IRM médullaire 

lors de la première poussée n’est pas disponible car le suivi a débuté lors d’une 

deuxième ou d’une troisième poussée. Presque tous ces patients présentent déjà des 
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lésions médullaires multifocales lors de l’IRM réalisée à distance de la première 

poussée, en faveur d’antécédent de myélite, mais les données en aigu ne sont donc 

pas disponibles (comme la prise de contraste). 

C’est aussi pour cela que nous avons gardé dans notre série le patient 17, chez 

qui une seule lésion médullaire a pu être mise en évidence en IRM. Ce patient a 

bénéficié de sa première IRM médullaire uniquement lors de sa troisième poussée 

clinique. Toutefois, l’absence de visualisation d’une lésion prévalente expliquant les 

deux premières poussées peut être raisonnablement expliqué par la disparition des 

hypersignaux T2 avec le temps, ou encore par la qualité de l’IRM médullaire. Il est en 

effet connu que l'interprétation de l’IRM médullaire est plus difficile que celle de l'IRM 

cérébrale, de par la structure de la moelle et de par de nombreux artéfacts.(201) 

Une autre faiblesse de l’étude réside dans un délai parfois long entre une 

poussée clinique et la réalisation d’une IRM médullaire, ce qui limite l’interprétation 

des données radiographiques. Ce manque de données est lié en partie au caractère 

rétrospectif de l’étude. En revanche, il est aussi un reflet de ce qui est réalisé en 

pratique courante, avec un accès à l’IRM qui peut être limité. 

 

Pour finir, bien que le suivi médian soit de 80,5 mois (plus de 6 ans), certains 

patients ont un suivi relativement court, avec 3 patients ayant une maladie évoluant 

depuis moins de 5 ans. Chez les patients ayant les durées d’évolution les plus courtes, 

il est légitime d’imaginer une évolution possible vers une SEP cliniquement définie. En 

ce sens, plusieurs études discutent de la probabilité de conversion en SEP et de la 

durée de suivi nécessaire avant celle-ci. Par exemple, dans l’étude de Young et al en 

2009 (47) portant sur 61 patients atteints de myélite aiguë, 41% des patients ayant 

présenté une myélite aiguë partielle avec une IRM cérébrale initiale normale se sont 

convertis en SEP après un suivi moyen de 25 mois. Mais dans celle de Ruet et al. de 

2013 (46) portant sur 114 patients présentant un premier épisode démyélinisant 

médullaire, suivis pendant 4 ans, 78 patients (86%) ont évolué vers une SEP.   

C’est pourquoi un suivi plus prolongé serait souhaitable chez ces patients, bien qu’un 

minimum de 3 ans d’évolution (où la conversion en SEP cliniquement définie est la 

plus fréquente) ait été respecté dans notre étude. 
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XV) CONCLUSION  
 

Au total, la myélite transverse partielle courte récurrente est une pathologie 

rarissime, dont l’étiologie sous-jacente est indispensable à déterminer pour mettre en 

place des stratégies thérapeutiques efficaces. Dans notre étude, nous avons décrit               

18 nouveaux cas de patients retrouvés rétrospectivement à l’échelle du territoire 

français. Nos résultats tendent vers une forme de SEP spinale pure qui pourrait être 

une entité rare dans le spectre de la SEP, mais l’hypothèse d’une entité distincte dans 

les troubles inflammatoires du système nerveux central reste possible. De nouvelles 

études sont nécessaires pour préciser nos résultats.  
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XVI) ANNEXE

Annexe 1 : L'échelle EDSS (Expanded Disability Status Scale), Kurtzke et al (36) 
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Résumé 

Introduction : Récemment, Schee et collaborateurs ont rapporté cinq cas de myélite 
partielle courte récurrente pure avec des caractéristiques cliniques et paracliniques 
suggérant une sclérose en plaques (SEP). 
Objectif : Notre objectif principal (1) est d’identifier des patients présentant une 
pathologie se manifestant sous forme de myélite courte récurrente pure au sein d’une 
large population suivie dans les centres spécialisés français, et (2) d’en décrire les 
caractéristiques démographiques, les caractéristiques IRM, le pronostic, ainsi que la 
réponse au traitement. 
Matériel et méthode : Nous avons recherché rétrospectivement des patients répondant 
à ces critères dans les bases de données des centres français impliqués dans le 
réseau NOMADMUS (neuromyelitis optica and associated neurologic disorders), et 
analysé leurs variables cliniques et paracliniques. 
Résultats : 18 patients présentant un tableau de myélite courte récurrente pure ont été 
inclus. Le sex-ratio (femme/homme) était de 5/1 ; la durée médiane [extrêmes] 
d’évolution de la maladie était de 80,5 mois [50-308], l'âge à la première poussée de 
35,5 ans [25-54] et le taux annualisé de poussée de 0,36 [0,1-0,5]. Au dernier suivi, la 
médiane [extrêmes] de l'EDSS était de 1 [0-7,5] et le nombre médian [extrêmes] de 
lésions médullaires de 3 [1-7]. Aucune lésion cérébrale typique de la SEP n'a été 
détectée malgré des évaluations répétées pendant des années 
Conclusion : La SEP spinale pure pourrait être une entité rare dans le spectre de la 
sclérose en plaques. Cependant, certaines caractéristiques des patients peuvent 
plaider en faveur de l'existence d'une entité distincte au sein des pathologies 
inflammatoires du système nerveux central. 

Mots-clés : Sclérose en plaques, myélite récurrente, myélite courte, maladies 
inflammatoires du système nerveux central, IRM. 

Abstract : 

Introduction: Recently, Schee et al. reported five cases of pure relapsing short partial 
myelitis with clinical and paraclinical features suggesting multiple sclerosis (MS). 
Objective: Our main objective is (1) to identify patients with pure relapsing short partial 
myelitis in a large population followed in the French tertiary MS centers, and (2) to 
describe their demographic characteristics, prognosis, MRI features and response to 
treatment. 
Material and method: We retrospectively searched for patients meeting these criteria 
in the databases of the French centers involved in the NOMADMUS (neuromyelitis 
optica and associated neurologic disorders) network, and analyzed their clinical and 
paraclinical features. 
Results: Eighteen patients presenting with pure recurrent short myelitis were included. 
The sex ratio (females/males) was 5/1; the median (range) disease duration was 80,5 
months (50-308), age at first relapse 35.5 years (25-54), and annual relapse rate 0.36 
(0.1-0.5). The median (range) EDSS at last follow-up was 1 (0–7.5). Spinal cord MRI 
demonstrated a median (range) of 3 (1–7) lesions per exam. No typical MS-like brain 
lesions were detected despite repeated assessments over years.  
Conclusion: Pure spinal MS may be a rare entity in the spectrum of multiple sclerosis 
diseases. However, certain patient characteristics may argue for the existence of a 
distinct entity within the inflammatory disorders of the central nervous system. 

Keywords: Multiple sclerosis, relapsing myelitis, short myelitis, inflammatory diseases 
of the central nervous system, MRI. 
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