NEUROLOGIE – Dr CARMI
LES ENCEPHALOPATHIES D ORIGINE INFECTIEUSE
LA SYPHILIS NERVEUSE

Origine Bactérienne 
Les deux phases de la maladie syphilitique :
a) Syphilis précoce : 
- Lésions cutanées et muqueuses contagieuses.



- le SNC est envahit dans 50 à 60 % quand absence ou insuffisance de traitement.
b) Syphilis tardive :
- atteinte méningo-vasculaire et parenchymateuse 

clinique phase tertiaire : gommes, tabès, paralysie générale, anévrisme (du à la vascularité syphilitique)
L’étiologie de la syphilis est le tréponème Pallidum
L’atteinte du SN se fait en 3 à 18 mois après une syphilis primaire non ou mal traitée.

La grossesse a été mentionnée comme moyen d’interruption de l’évolution de la syphilis

LES TUBERCULOMES ENCEPHALIQUES
Origine Bactérienne 
Définition :

C’est un granulome inflammatoire intra parenchymateux cérébral dont l’étiologie est le bacille de Koch.
La propagation se fait par voie hématogène du bacille de Koch à partir du foyer initial primaire ou du foyer viscéral secondaire.
La topographie d’élection est : lobe paracentral – cervelet – protubérance.

Clinique : 

Associé à une méningite tuberculeuse : 
1/ masqué par la méningite

2/ si signes de focalisation : 

- crise convulsive  

- hémiplégie 

- paralysie des nerfs crâniens 

- syndrome cérébelleux

Tuberculome isolé : les signes dépendent du siège du tuberculome. Les signes généraux sont :

- Altération état général

- amaigrissement 
- inappétence

- malaises
-
syndrome HIC : par œdème cérébral ou blocage des voies d’écoulement du LCR (localisation sous-tentorielle)
Diagnostic par recherche méthodique du tuberculoïde :
- Par palpation des ganglions : recherche d’adénopathies (gros ganglions) au niveau nuque et aisselles
- Par test tuberculinique 

- Par examen testiculaire : recherche d’une épididymite
- Par radiographie thoracique et vertébrale

- Par biopsie au niveau du foie et ganglion

Pronostic : après usage d’antibiothérapie et de la chirurgie, la mortalité est encore de 16 %.
LES MANIFESTATIONS NEUROLOGIQUES DES PARASITOSES

Définition :

Les parasitoses sont des agents microbiologiques partagés en deux classes : les Helminthiases , les Protozooses (paludisme et toxoplasmose).
Mécanisme de complication neurologique : 
- Localisation du parasite, de ses larves, de ses œufs au sein du tissu nerveux, de ses enveloppes ou de ses vaisseaux : kystes, granulomes inflammatoires. Processus expansif inflammatoire : l’inflammation est partout.

- 3 types de Réactions : 

allergiques secondaires aux effets toxiques des métabolites ou des substances libérées par  les parasites.
immunologiques secondaires à la présence du parasite ou à la constitution de complexes immuns.
névrotique ou psychosomatique

LES ENCEPHALOPATHIES VIRALES AIGUES (rares et graves)

Définition :

C’est une atteinte inflammatoire du parenchyme cérébral due à une multiplication virale dans le cerveau.
L’atteinte peut se faire par voie axonale (rage, à virus B) ou par voie hématogène (Arbovirus)

Diagnostic par virologie

LES MALADIES DEMYELINISANTES HUMAINES A VIRUS LENT

I – La leucoencéphalite multifocale progressive (LEMP) (100 cas publiés)
Pathogénie :

Affection due à un virus, qui devient pathogène pour le SNC probablement lors d’un trouble immunitaire.

Etiologie : virus genre papova ou virus JC ou virus SV 

Le pronostic est fatal : mort en3 à 6 mois après installation des symptômes

SYNDROMES NEURO-MENINGES AU COURS OU DECOURS DU SIDA
Définition du SIDA : 

Le syndrome du déficit immunitaire humain acquis ou SIDA est une maladie infectieuse due au virus HIV ou LAV ou HTLV III. Le virus détruit certains globules blancs, ce qui diminue les défenses naturelles de l’organisme.
L’infection du système nerveux par le virus du déficit immunitaire humain acquis conduit aux syndromes neuro-méningés du SIDA.
LES EPILEPSIES

Définir l’épilepsie :

C’est la répétition de crises épileptiques.
Une crise épileptique consiste en des phénomènes cliniques transitoires résultant d’une activité anormale, excessive et synchrone de neurones cérébraux incluant les cellules corticales. 
C’est la désorganisation paroxystique d’une ou plusieurs fonctions cérébrales.
Définir une absence de nature épileptique :

C’est l’altération soudaine de toutes les fonctions mentales 
avec abolition de la capacité à percevoir, de la réactivité et des fonctions mnésiques.
Définir une convulsion :

Une convulsion est une contraction involontaire des muscles. 
Par coutume une convulsion correspond à des crises épileptiques occasionnelles. 
Une convulsion peut être d’origine épileptique ou non épileptique. Elle peut être

· tonique : contractions musculaires soutenues

· clonique : contractions musculaires intermittentes.

Définition de la conscience :

La conscience est la capacité à percevoir et/ou la réactivité aux stimuli exogènes.

La réactivité est la capacité du patient à effectuer des ordres simples ou des mouvements volontaires.

La capacité à percevoir est le contact des patients avec les événements extérieurs à un moment donné dans le temps.
Sémiologie d’une crise épileptique généralisée type Grand Mal
La crise tonico-clonique typique dite Grand mal  intervient brutalement, sans prodromes.
Le patient pâlit, pousse un grand cri, perd totalement et immédiatement la conscience.

S’en suit une chute brusque avec risque de choc crânien. 
La crise commence alors et peut durer de quelques à 15 minutes. Elle se déroule en trois phases :
1- La phase tonique ou de raideur dure 10 à 20 secondes. 
Période de flexion : contraction des muscles axiaux prédominant sur les fléchisseurs

Période en extension : contraction tonique des muscles axiaux qui attire en arrière le cou et le tronc.

La bouche se ferme et s’ouvre et peut mordre les bords latéraux de la langue. 
Les membres supérieurs sont en abduction et se croisent devant la poitrine. 
Les membres inférieurs sont étendus en adduction et se tournent vers l’intérieur. 

Les yeux révulsent.

2- La phase clonique ou convulsive dure de 30 à 40 secondes. 
Elle se caractérise par des contractions musculaires complètes de faible amplitude. 

Les secousses musculaires sont brusques, violentes, généralisées, syncrones,d’amplitude croissante puis décroissante.

Les phénomènes végétatifs sont importants : 
l’augmentation du rythme cardiaque, de la pression artérielle, de la pression intra-abdominale, de l’apnée.
3- La phase résolutive (coma flasque) avec respiration stertoreuse dure de quelques minutes à quelques heures parfois. 
On observe un relâchement musculaire complet (+ sphinctérien), 
une respiration stertoreuse (bruyante) avec mousse sanglante aux lèvres, 
des sueurs profuses 
progressivement :  une diminution des troubles moteurs, une diminution des troubles végétatifs et un retour progressif à la conscience. 
Le patient ne garde aucun souvenir de la crise et un état confusionnel postcritique peut succéder au coma.
Etablir le diagnostic positif d’une crise d’épilepsie généralisée.
1 - N’est pas forcément une épilepsie toute perte de connaissance ou tout ce qui tremble.
2 - Définir une épilepsie est simple, la reconnaître est moins simple.
3 - Ainsi, connaître la sémiologie des crises est le seul moyen susceptible de reconnaître l’épilepsie.

 D’où une description clinique de l’épisode critique.

4 - Diagnostic positif : Il s’agit d’un diagnostic clinique car l’EEG ne peut suffire. 
5 - Sans contexte clinique, les grapho-éléments les plus évocateurs des épilepsies n’ont aucun caractère spécifique.

Les anomalies (pointe, pointe-onde) ne doivent pas être systématiquement identifiées à des épilepsies.

6 - Un EEG normal n’élimine pas une épilepsie.

7 - En interrogeant un témoin de la crise, on cherchera à savoir s’il y a eu les signes d’une phase tonique, puis d’une phase clonique et enfin d’une phase résolutive. + les décrire
- Si clinique évocatrice + EEG normal : 
le diagnostic est concluant
- Si clinique évocatrice + EEG anormal : 
le diagnostic est certain
- Si clinique normale + EEG anormal : 

ce n’est pas de l’épilepsie.
8 - Il est toujours très intéressant de faire un EEG postcritique immédiat.
LES TUMEURS INTRA-CRÂNIENNES / LE NEURINOME DE L’ACOUSTIQUE

Généralités :

- les tumeurs malignes ont une évolution rapide, les bénignes ont une évolution lente.

- les zones dangereuses sont :  Le 3ième ventricule et ses parois latérales


Le plancher du 4ième ventricule


Les formations axiales : pédoncule,  protubérance,  bulbe

Sémiologie clinique des tumeurs cérébrales :
· 1 - Crises d’épilepsie, focales ou généralisés :
L’augmentation de la fréquence des crises épileptiques accompagnée d’un changement de leurs symptômes est hautement évocatrice de l’épilepsie tumorale. (55%)

· 2 - Syndrome déficitaire neurologique : 

- apparition récente ou ancienne d’un déficit neurologique

- évolution régulièrement progressive : qques semaines à mois
- selon une systématisation géographique ou non (tumeur infiltrante) 



* paralysies isolées des nerfs crâniens 



* signes déficitaires

· 3 - Signes d’HIC : 

1- céphalées  (ni nécessaire ni suffisante) matinales, réveillant le malade dans la 2° partie de la nuit
*Elles sont dépourvues d’intérêt localisateur ; diffuses ou localisées ; postérieures allant jusqu’à la nuque.

*Intensité : paroxystique ou pseudo-migraineuses

*De nature non pulsatile (pulsatile : anévrisme)

*Elles sont aggravées par : mouvements de tête, éternuements, effort (toux, défécation), position couchée

*Elles sont améliorées en position assise

2 - Vomissements

* faciles, en jet et sans nausées (très rapides)

* Leur association avec les céphalées et leur apparition récente sont évocatrices

3 - diminution du niveau de la conscience : Obnubilation (s’enfonce vers le coma !)

* souvent discret

* ralentissement psychomoteur

4 - petits troubles de l’équilibre
5 - Fond d’oeil : œdème papillaire
Stratégie des examens complémentaires :

Scanner X et IRM : très grande fiabilité : décèlent 90 à 98 % des tumeurs. Mais il reste parfois important de faire une biopsie cérébrale pour confirmer le diagnostic d’une tumeur cérébrale avant la mise en route d’une radiothérapie. La biopsie cérébrale reste le seul examen de certitude de la nature de la tumeur.

LE NEURINOME DE L’ACOUSTIQUE

Définition du neurinome de l’acoustique :

Tumeur bénigne, encapsulée, d’évolution lente 
Elle se développe à partir des cellules de Schwann. 

Leur point de départ paraît être habituellement le nerf vestibulaire (VIII) dans le conduit auditif interne.

Incidence : 70 à 80% des tumeurs de l’angle ponto-cérébelleux.

Clinique : 3 stades : otologique – otoneurologique – H.I.C. avec hydrocéphalie
Stade Otologique : 

Surdité isolée, le neurinome est intracanalaire. A ce stade il y a un syndrome cochléo vestibulaire
1/ syndrome cochléaire : unilatéral
- Hypoacousie (surdité de perception) : unilatérale et progressive. Formes de surdité brusque et fluctuante

- Acouphènes : bourdonnements aigus ou sifflements en « jet de vapeur »

2/ syndrome vestibulaire
1 - Vertiges rotatoires, parfois positionnels. Troubles de l’équilibre avec instabilité à la marche

2 – Nystagmus battant du côté de la lésion

3 – Déviation des index du côté de la lésion

Stade Otoneurologique : tumeur > 2 cm
Atteinte des éléments de l’angle ponto-cérébelleux et atteinte du tronc cérébral 

- Surdité

- Paralysie faciale périphérique très progressive : par la compression du nerf dans le canal de Fallope

I/ Signes de compression des éléments de l’angle ponto-cérébelleux : unilatéraux
1 - Par atteinte du nerf cochléo-vestibulaire VIII

2 - Par atteinte du nerf facial VII: 
Paralysie ou parésie faciale périphérique très progressive ou hémispasme facial.

3 - Nerf trijumeau V : 
Névralgie faciale permanente ou paroxystique

Hypoesthésie cornéenne ++ précoce et diminution du réflexe cornéen

4 - Paralysie oculo-motrice VI : soit par compression directe du nerf soit par HIC
5 - Nerfs mixtes IX et X

II/ Signes de compression du tronc cérébral : tumeur volumineuse
- signes pyramidaux : unilatéraux

- signes cérébelleux : unilatéraux, homolatéraux. Discrets ou syndrome cérébelleux cinétique.

Stade d’hic : stade très tardif, forme avancée

- Hydrocéphalie
- Atteinte du nerf facial VII

- Atteinte du nerf trijumeau V

Evolution : 

1 - Le seul traitement est chirurgical. Si l’intervention est précoce, le pronostic est excellent.

2 - Evolution quand il y a HIC : Risque d’engagement et de mort violente

3 - Les récidives fréquentes si l’ablation chirurgicale est incomplète

4 - L’audition est difficile à préserver : demeure un discret syndrome vestibulaire
5 - anesthésie cornéenne : kératite neuroparalytique (= perte de la muqueuse recouvrant la cornée).
LES DEMENCES
Définir la démence.

La démence est une dégradation, d’origine organique, des facultés intellectuelles acquises par un individu. 
La dégradation est sévère et irréversible.

Citer les démences corticales et les démences sous corticales.
Donner des exemples de démences corticales et sous corticales.

Les démences corticales : 
- la maladie d’Alzheimer (troubles de l’encodage)
- la maladie de Pick


Les démences sous-corticales : 
- la paralysie supranucléaire progressive


- la maladie de Huntington

- la maladie de Parkinson

- l’hydrocéphalie à pression normale (HPN)
Donnez deux signes cliniques principaux de la démence sous corticale.
Les 2 désordres de base sont : 
· la bradyphrénie = ralentissement du temps de traitement cognitif de l’information, allongement du temps de réaction en fonction de la complexité cognitive de la tâche.

· les troubles des fonctions exécutives, des activités neuropsychologiques complexes qui permettent :

le choix, l’initiation, le soutien et l’abandon d’un comportement, 
la planification d’une série d’opérations mentales orientées vers un but à atteindre, 
le maintien de l’attention et de la concentration nécessaires à la réalisation d’une tâche.
Les structures impliquées sont les lobes frontaux et les structures sous corticales qui s’y projettent.

Reconnaître la démence. 
Diverses fonctions mentales sont perturbées :
1/ Déficit global des fonctions intellectuelles avec :
· Troubles mnésiques : impossibilité d’acquérir de nouvelles informations. Atteinte des souvenirs récents
· Désorientation temporo spatiale
· troubles du jugement : perte du bon sens, des valeurs morales et sociales, perte de l’autocritique conduisant à une négligence corporelle (hygiène habillement, alimentation)
· troubles du raisonnement : Acalculie, manque de critique d’histoires absurdes. Difficulté d’adaptation à une situation nouvelle
· Le langage s’appauvrit : Ellipses, périphrases, stéréotypies verbales, écholalie
· Apraxies : difficulté d’accomplir des actes simples ou complexes
2/ Affectivité
· Labilité émotionnelle ou dépression. Parfois refus de soin ou alimentation

· Atteinte des conduites primaires : insomnie nocturne, somnolence diurne, boulimie, anorexie, pas de contrôle sphinctérien.

ALZHEIMER

La maladie d’Alzheimer est-elle une démence corticale ou sous corticale ? 
La maladie d’Alzheimer est une démence corticale.

Au niveau ana-pathologique on note macroscopiquement une atrophie diffuse pariéto-occipitale. Les zones de projection sont respectées. Microscopiquement, on trouve des plaques séniles, une dégénérescence neuro-fibrillaire. 2 sièges : la corne d’Ammon et le noyau amygdalien.
Donner les caractéristiques cliniques de cette maladie à sa phase de début et à sa phase d’état. 
Phase de début : 

- déficit mnésique global et progressif



- désorientation spatiale



- troubles des fonctions symboliques : Apraxie, Alexie, Agraphie
Phase d’état (après 2 à 4 ans) :
· démence massive : troubles mnésiques globaux, troubles de l’attention, désorientation temporelle et spatiale

· syndrome aphaso-apraxo-agnosique.
· troubles psychotiques : idées délirantes de persécution, de préjudice

· conscience conservée

· syndrome extrapyramidal : hypertonie, akinésie

· crises comitiales (=épileptiques) généralisées
Définir une aphasie : 

Trouble de la compréhension du langage parlé et écrit, à la suite d’une lésion du cortex cérébral. L’aphasie entraîne une alexie (perte de la compréhension du langage écrit), des logorrhées (besoin irrésistible de parler avec un débit rapide et un discours peu informatif), une écholalie, une palilalie (répétition involontaire et irrépressible d’un ou de plusieurs mots dans une phrase), une agraphie (trouble de l’écriture ou incapacité à écrire).
Définir une agnosie :

Trouble neurologique de la reconnaissance des objets, des personnes, des lieux, des sensations. Le trouble est consécutif à une lésion corticale sans déficit des organes sensoriels ni troubles de l’intelligence. Il existe différents type d’agnosie selon l’organe des sens concerné : agnosie auditive, agnosie d’images, agnosie des couleurs, agnosie des objets. 
Définir une apraxie :

Trouble de la motricité volontaire en l’absence de déficit intellectuel important, de paralysie, ou de trouble de la coordination motrice. L’apraxie peut porter sur des gestes volontaires élémentaires (apraxie idéomotrice) ou sur des gestes plus complexes (apraxie idéatoire), ou encore affecter la reproduction de formes par le dessin  notamment (apraxie constructive)
PARKINSON
Quels sont les signes de début de la maladie de Parkinson ?
Au début, l’installation de la maladie est insidieuse. On note une fatigabilité, des douleurs mal systématisées, des gestes lents, une maladresse. Le patient est déprimé (rôle de la dopamine sur le moral). On note aussi des crampes, une raideur douloureuse, une diminution de l’activité, impatience des membres inférieurs (mouvement de va et vient, et besoin de bouger). Des tremblements apparaissent dans 50% des cas.
1 La maladie est d’évolution lente et inexorablement progressive vers l’aggravation. 
2 Les troubles s’enrichissent progressivement.
3 L’espérance de vie est équivalente à celle des sujets normaux. On meurt non de la maladie mais des complications de décubitus (sujet confiné au fond de son lit). 
4 Seule l’akinésie peut être traitée par un traitement médicamenteux à base de Dopa.

Décrire la maladie de Parkinson à sa phase d’état. 
Les symptômes de tremblement, hypertonie et akinésie se combinent entre eux de façon variable. Soit en tout 7 formules possibles. Mais dans le temps, tous les symptômes existent.
1. Le tremblement est inconstant. 
C’est surtout un tremblement de repos, parfois associé à un tremblement d’attitude. 

Il apparaît et s’accentue en cas d’émotion, de fatigue, d’effort de concentration intellectuelle. 
Il disparaît en situation de sommeil, de relâchement musculaire complet, lors de l’exécution d’un mouvement volontaire.
La topographie : le tremblement concerne les extrémités unilatérales / bilatérales. 

Il est exceptionnel pour le tronc, la tête, le cou, 

et peu fréquent pour la face à l’exception des muscles péribuccaux.
A l’EMG on note un rythme lent : 4 à 7 Hz .et régulier.
2. L’hypertonie est plastique c'est-à-dire plus lente

Elle se traduit par une rigidité, une attitude générale en flexion (dystonie axiale), des phénomènes dystoniques distaux.
3. L’akinésie, c’est la rareté et la lenteur des mouvements.

Sémiologie neurologique associée :
· Mouvement oculaires : 
lenteur et limitation de la convergence. Limitation des mouvements conjugués des yeux vers le haut.
· Réflexes : 

naso palpébral exagéré et inépuisable
Pollico mentionnier : bilatéral
Ostéo tendineux normal ou vif, non diffusé

Cutané plantaire en flexion (signe de Babinski)
· Troubles végétatifs :

Hypersialorrhée, hypersudation, hypotension orthostatique (tombe à 5/6), hypersécrétion sébacée.
· Psychisme : normal ou altéré, avec dans ce cas :

Bradyphrénie : ralentissement des performances intellectuelles et praxiques




Difficulté de concentration prolongée




Désordre de l’attention




Désintérêt avec apathie




Persévérations intellectuelles ou affectives

Troubles thymo-émotionnels : anxiété, désintérêt, tonalité dépressive.
Quel est l’apport des examens complémentaires pour confirmer le diagnostic ?
Aucun examen ne pouvant valider à 100 % une maladie de Parkinson, les examens permettent d’établir le diagnostic différentiel, donc d’éliminer d’autres maladies, ce sont : 
· LCR normal 
· EEG normal
· Scanner X normal au début puis signe d’atrophie quand Parkinson ancien.
Etablir le diagnostic positif de la maladie de Parkinson.
Les critères sont les suivants : 

· tremblements de repos importants. 
Les circonstances d’apparition : lors de la marche. 
On fait asseoir le malade en relâchement musculaire total, les mains reposant sur leur bord cubital.
· Hypertonie est importante. 
On pratique la manœuvre de Froment : alors que l'examinateur imprime des mouvements passifs au poignet du patient, il demande à celui-ci de faire une geste continu avec l'autre main (saisir un objet éloigné, faire « les marionnettes »…). Dès que le mouvement volontaire est initié, la rigidité se majore et peut apparaître plus nette
Exagération des réflexes de posture : la flexion passive et brusque de l’avant-bras est suivie d’une contraction du tendon du biceps qui persiste longtemps.
· Akinésie : ralentissement des activités quotidiennes, perte du balancement du bras à la marche, pauvreté de la mimique, rareté du réflexe de clignement.
Autres critères : 
· La modification de l’écriture : micrographie en fin de phrase 

· caractère inépuisable du réflexe naso-palpébral.

· Le reste de l’examen neurologique est normal

· Pas de prise de neuroleptiques

Evolution lente et progressivement régulière.
Quel système est atteint dans la maladie de Parkinson ?
Le système extrapyramidal est atteint : il joue un rôle majeur dans la régulation du mouvement volontaire. L'atteinte de la boucle dopaminergique nigro-striée est le principal mécanisme des syndromes extrapyramidaux. Dans la substance du mésencéphale, le nombre de neurones sécrétant la dopamine diminue. 
LA SCLEROSE EN PLAQUES
Définir la sclérose en plaques : 
Affection démyélinisante et axonopathie  du SNC, dont les mécanismes physiopathologiques et étiopathogéniques demeurent inconnus. C’est une atteinte inflammatoire de la substance blanche.
Le tableau clinique est protéiforme selon qu’il y a des séquelles ou non suite aux poussées.
Décrire succinctement les différents syndromes constatés.
1- Troubles visuels : NORB = Névrite Optique Rétro Bulbaire : douleur lors des mouvements oculaires
1- Baisse de l’acuité visuelle : sensation de brouillard ou d’écran, flou visuel

2- Atteinte du champ visuel : scotome central ou paracentral

3- Troubles de la vision des couleurs : dyschromatopsie ou achromatopsie

4- Fond d’œil : flou du bord nasal ; hyperhémie de la papille

2- Myélite aiguë
1- Paraparésie aiguë

2- Troubles sensitifs subjectifs : syndrome cordonal postérieur
3- Paresthésies : picotement, fourmillement, engourdissement, 

impression de membre mort, de peau cartonnée, 

sensation de ruissellement d’eau chaude ou froide


sensation d’un étau, de brûlure, de douleurs, de marcher sur du coton


signe de Lhermitte

Caractéristiques des paresthésies : elles sont extensives et récidivantes
4-
Atteinte de la sensibilité proprioceptive
3- Signes moteurs déficitaires et atteinte pyramidale : de la monoplégie à la quadriplégie
1 - Sensation de lourdeur, parésie motrice, maladresse des membres, 

claudication intermittente médullaire indolore, clonus.
2 - Syndrome pyramidal : 80%



ROT (R. ostéotendineux) exagérés 


RCA (R. cutané abdominal) abolis 


et signe de Babinski : Réflexe cutané plantaire en extension
4- Atteinte cérébelleuse et autres atteintes motrices
1- marche cérébellospasmodique 
2- atteinte statique : Ataxie
3- Atteinte cinétique : 
*
dysmétrie = Mouvement trop long ou trop court dans son orientation.

*
adiadococinésie = si l'on demande à un patient de lever le pied, il le fera en plusieurs étapes
*
asynergie = Perturbation de la faculté d'association des mouvements élémentaires les actes complexes.

*
Tremblement cérebelleux = inconstant et intentionnel. S’observe par l’épreuve doigt-nez dynamique
4- Dysarthrie cérébelleuse : 
ralentissement du débit, anomalies du fonctionnement laryngé, accentuations excessives de la voix, anomalies phonétiques, anomalies de l'articulation, allure de pseudo-bégaiement

5- Nystagmus: 
5- Signes d’atteinte du tronc cérébral

1- Troubles oculomoteurs : 

Diplopie, Limitation de l’adduction de l’œil, Anomalies du regard conjugué, du regard volontaire


2 – Syndrome vestibulaire central

Vertige, Nystagmus : horizontal, rotatoire ou multidirectionnel, Diplopie, 

Syndrome vestibulaire, Syndrome cérébelleux

6- Autres troubles des paires crâniennes
* Atteinte du V : névralgie du trijumeau
* Du VII : hémispasme facial, paralysie faciale

* du I : troubles olfactifs

7- Troubles sphinctériens et génitaux


1- Troubles mictionnels : 


1 - syndrome rétentionnel ou incontinence ; 



2 - miction impérieuse (urgence raccourcit), 


3 -  incontinence urinaire 



4 - énurésie.


2 - Incontinence fécale et constipation


3 - Troubles génitaux : 


trouble de l’érection (H), trouble de la libido (F) – baisse de l’orgasme

8- Troubles psychiatriques et neuropsychiatriques

1 – Troubles thymiques et psychiatriques :

Dépression, euphorie – rire et pleurs pathologiques – Bouffées délirantes


2 – Troubles cognitifs : baisse des performances cognitives

Avec aphasie et alexie
9- Troubles paroxystiques

Céphalées – Epilepsies –– crises toniques – dysarthrie – Fibrillation auriculaire paroxystique - Comas régressifs …
10- Température : effet du froid, effet de la chaleur

11- Fatigue 
Décrire les modalités évolutives de la sclérose en plaques.
Formes rémittentes caractérisées par des poussées et des rémissions, représentent environ 80 %, voire 90 % des cas. Le rythme des poussées est très variable.
Dans deux tiers des cas, les formes rémittentes deviennent secondairement progressives après cinq à vingt ans d’évolution
Formes progressives secondaires

Forme progressive primaire

Forme progressive à rechutes
La 1ère poussée régresse sans séquelles dans 75% des cas. 
Elle régresse avec séquelles dans 10% des cas.

L’évolution est régulièrement progressive dans 15% des cas. 
A mesure que se produit l’évolution de la maladie, la notion de poussée devient de plus en plus difficile à définir.

Les autres types évolutifs sont : 

· l’évolution par poussées non régressives, successives, plus ou moins rapprochées

· l’évolution d’emblée progressive, à début insidieux, sans poussée

· l’évolution par poussées très espacées, complètement régressives

· la rapidité de l’évolution
· l’évolution stoppée et l’affection stabilisée 
Facteur aggravant sans qu’il s’agisse d’une poussée :

· infections urinaires

· manifestations d’angoisse

· dépression
La SLA = Sclérose  Latérale Amyotrophique ou Maladie de Charcot
Définition de la maladie de Charcot :
La SLA fait partie des Amyotrophies Spinales Progressives, caractérisées par une atrophie musculaire évolutive, secondaire à une dégénérescence primitive et élective des motoneurones de la corne antérieure de la moelle. Quand la dégénérescence déborde de la moelle pour atteindre le bulbe, apparaissent des signes bulbaires.
La SLA est une maladie de l’âge adulte (apparition entre 45 et 60 ans, plus fréquente chez l’homme) définie par une atrophie musculaire débutant par les éminences thénar et hypothénar, les muscles interosseux (main de singe), envahissant lentement et progressivement les membres supérieurs de la périphérie vers la racine. Il n’y a pas de contractures mais des contractions fibrillaires.
Le handicap moteur est sévère, invalidant et irréversible.

En vue de poser un diagnostic d’une SLA, donner la tétrade des signes positifs et la tétrade des signes d’exclusion.
En plus de la clinique, seul l’EMG (électromyographie) se révèle intéressant.
Tétrade des critères positifs : 
1 - atrophie musculaire progressive : syndrome neurogène périphérique

- Elle évolue de la périphérie vers la racine.


- L’atteinte est asymétrique au début


- On note une perte des tissus graisseux
1. D’où maladresse, diminution de la force, raideur de la main. 
2. Phénomènes crampiformes, déclenchés par le froid.
3. A l’examen on vérifie les pieds et les mains : atrophie des muscles intrinsèques de la main, creusement des espaces interosseux, aplatissement des reliefs : main de singe. 
2- syndrome pyramidal*
- ROT exagéré
- hypertonie spastique
- signe de Babinski inconstant

- reflexe cutané abdominal conservé 

- les réflexes masséterin, nasopalpébral sont exagégés par l’atteinte bulbaire

- le réflexe palmo mentonnier est exagéré
3- fasciculations dans 95% des cas = décharges asynchrones et arythmiques des fibres nerveuses motrices. 





Moyen de recherche par l’exposition au froid ou percussion directe du muscle.

4 - crampes : troubles sensitifs objectifs sans paresthésies
Tétrade d’exclusion de la SLA :
1- déficit sensitif

2 - paralysie oculomotrice

3 -pas de réflexe ostéo-tendineux

4 - troubles sphinctériens importants
Décrire la sémiologie clinique de l’atteinte bulbaire dans la SLA :
L’atteinte bulbaire est constante et commande le pronostic
1 - fasciculations linguales importantes +++
2 - atteinte progressive des derniers nerfs crâniens : 
- la moitié supérieure de la face et la mobilité oculaire sont épargnées

- paralysie labio-glosso-pharyngo-laryngée : difficulté de protraction, de siffler, gonfler les joues…
- atrophie linguale

- troubles de la phonation : dysarthrie, dysphonie – voix mal articulée, nasonnée, incompréhensible
- troubles de la déglutition

- gêne respiratoire par parésie des dilatateurs de la glotte

- réflexe du voile présent

- réflexe nauséeux présent

Dysarthrie : ensemble des troubles de l’articulation  - Dysphonie : trouble de la voix parlée.

Traumatismes crâniens
Le syndrome subjectif des traumatisés crâniens : définition et symptomatologie clinique
C’est l’ensemble des symptômes que peut présenter un traumatisé crânien en dehors des symptômes objectifs.
1. Il convient de bien faire la part de la subjectivité des troubles et la possibilité de la renchère du malade
2. Il existe une relation entre durée du coma, sévérité des lésions d’une part et l’installation du syndrome subjectif de l’autre
3. Les accidents sportifs donnent moins de syndrome subjectif que les accidents de voie publique. Encore interviennent la nature du sport pratiqué et la sévérité du traumatisme
4. On peut noter des manifestations pseudo-pathologique
5.  Il n’y a pas de perte de connaissance sans terrain lésionnel
6. Les syndromes subjectifs dépendent : 
du QI, de la motivation professionnelle, de la personnalité, de la régulation de la douleur et de la régulation thymique et psychique du patient. 
Il y a corrélation, mais non absolue, entre la personnalité antérieure au traumatisme et le contexte socioprofessionnel d’une part, et la constitution des séquelles et du syndrome subjectif des traumatismes crâniens d’autre part.
Les manifestations cliniques :

1- céphalées, aggravées par le bruit, les mouvements

2- sensations vertigineuses, déséquilibre à la marche

3- baisse de la capacité intellectuelle
4- état dépressif : appel au secours 
5- trouble du sommeil (inversion : le patient dort la journée)

6- trouble névrotique (il est anxieux)

7- trouble du comportement (il peut devenir phobique)

Evolution et pronostic sont variables

On traite par antalgique et antidépresseur

Il faut garder son sang froid devant des malades irritants.

L’hématome sous dural chronique : anatomie, mécanisme physiopathologique, clinique
1- Anatomie : situé entre la face profonde de la dure-mère et l’arachnoïde, l’hématome est entouré d’une double membrane. 
Il peut être soit externe et alors siège d’une prolifération fibroblastique et vasculaire , 
soit interne s’il est en contact direct avec l’arachnoïde. Il n’est pas obligatoirement hémisphérique et peut s’enkyster.
2- Mécanisme physio pathologique : Augmentation progressive de l’hématome.

Au départ, il s’agit d’un saignement minime et diffus à foyer de contusion initiale, puis il y a un phénomène d’osmose avec le LCR. 
La membrane interne de la dure-mère joue le rôle d’une membrane semi-perméable.
3- Clinique : 
Les symptômes apparaissent entre quelques semaines et 6 mois 
1/ Céphalées : déclenchées par des mouvements de la tête, volontiers matinales ou nocturnes, plutôt unilatérales 

2/ Troubles psychiques : trouble du caractère, modification de la personnalité, irritabilité,



baisse de la mémoire, désentente socio professionnelle.


3/ Hypertension intracrânienne progressive +++ 

4/ Syndrome déficitaire : compression hémisphérique avec asymétrie faciale, hypotonie unilatérale, modofication des réflexes.


5/ Pas de signes neurologiques focaux +++

6/ Rarement des crises d’épilepsie

Pathologies vasculaires cérébrales

Quels sont les facteurs de risque des AVC ?
1- Facteurs de risque sans possibilité d’action :


Age : + de 70 ans -  sexe masculin, surtout de + de 60 ans - hérédité
2- Facteurs externes : 

Tabac x3 – sédentarité - facteurs psychiques (anxiété) - contraception orale x9
3- Facteurs internes, souvent associés :


Hypertension artérielle x5, obésité x2, diabète x3, hyperlipidémie, anomalies cardiaques x5
Connaître les facteurs de risque permet une prévention des accidents ischémiques par leur correction.

Décrire la sémiologie clinique chez un patient droitier atteint d’une occlusion de l’artère cérébrale moyenne gauche – ou – Indiquer les facteurs de rique AVC +Un patient droitier est victime d’un accident vasculaire (ischémique ?) sylvien gauche : décrire les signes cliniques observables.
Si l’AV sylvien gauche est superficiel :

1- Hémiplégie brachiofaciale droite sensitivomotrice :
2- Hémianopsie latérale homonyme (=perte de la vision pour la même moitié du champ visuel pour les 2 yeux)
3- Aphasie de Broca

4- Aphasie de Wernicke
Si l’AV sylvien gauche est profond : 
1- Hémiplégie proportionnelle massive droite
2- Aphasie de Broca

Un patient droitier est victime d’un accident ischémique sylvien droit : décrire la sémiologie clinique et les facteurs de risques fréquents.
Si l’AV sylvien est superficiel :

1- Hémiplégie brachiofaciale gauche sensitivomotrice
2- Anosognosie /asomatognosie

3- Hémianopsie latérale homonyme
En cas d’AV sylvien profond : Hémiplégie proportionnelle massive gauche

Principales fonctions de chaque hémisphère cérébral.
	Hémisphère gauche :

1- habileté motrice

2- langage

3- geste


	Hémisphère droit : 
1- capacités spatiales

2- reconnaissance de nos semblables

3- processus attentionnels

4- contrôle de la vie émotionnelle




LES MOUVEMENTS ANORMAUX INVOLONTAIRES
DYSKINESIES BUCCO LINGUO FACIALES

Décrire les dyskinésies bucco-linguo-faciales.
L’étiologie est toxique : par les Neuroleptiques.


 Parfois il y a des dyskinésies spontanées (étiologie inconnue) chez les personnes agées.
Le mécanisme est celui d’une « dénervation chimique » :
1 - Les neuroleptiques bloquent les récepteurs dopaminergiques
2 - Ce bloquage prolongé entraîne une altération des récepteurs dopaminergiques qui deviennent hypersensibles à la  dopamine

3 – Cette hypersensibilité à elle seule ne suffit pas pour expliquer les dyskinésies tardives irréversibles. 
Peut-être il s’agit d’une altération définitive de la membrane post-synaptique
4 - Outre le système dopaminergique, il y a les anticholinergiques qui sont susceptibles d’aggraver les dyskinésies préexistantes ou d’en susciter leur apparition.
Les dyskinésies apparaissent à l’arrêt ou à la diminution de la dose d’un neuroleptique 

Elles disparaissent en quelques semaines, mois ou années après l’arrêt du neuroleptique.

Elles s’accentuent quand il y a mouvement volontaire ou calcul mental
Parfois le traitement consiste à reprendre le traitement neuroleptique
Clinique = Le malade fait la moue, se lèche les lèvres de façon stéréotypée, parfois rythmique. 

HEMISPASME FACIAL PRIMITIF / 
Qu’appelle-t-on hémispasme facial primitif ?

Ce sont des crises clonico-toniques intéressant l’orbiculaire des paupières puis la totalité des muscles de la face, ne respectant pas l’opposition fonctionnelle entre le muscle frontal et l’orbiculaire.
Etiologie : compression du nerf par une boucle vasculaire +++ ou Tumeur.

Il n’existe aucun traitement médical ou chirurgical

LES MYOCLONIES

Définir les myoclonies. / Qu’appelle-t-on myoclonie ?

Ce sont des contractions musculaires extrêmement brusques, brèves et élémentaires, involontaires, 
génératrices ou non d’un déplacement segmentaire habituellement linéaire. 

Sans déplacement : un petit muscle agit sur un gros segment.


Avec déplacement : un petit ou un gros muscle agit sur un petit segment.

La myoclonie est localisée quand les contractions intéressent une fraction d’un muscle, un muscle  ou un groupe de muscles. 
La myoclonie est diffuse quand les contractions sont simultanées dans tous les muscles de l’économie, elles proviennent du SNC.
Les myoclonies sont en rapport avec une contraction ou une inhibition provenant du SNC.

LES CHOREES
Définition :
1. Le mouvement choréique est fait de contractions musculaires involontaires complexes : rapides, brèves, brusques, explosives. 
2. Il est irrégulier, arythmique, dénué de toute finalité, anarchique, non stéréotypé +++, variable dans sa fréquence et dans son amplitude.
3. 
Imprévisible, il perturbe le mouvement volontaire dans son exécution : retard au démarrage, diminution de la force de préhension, fatigabilité.
4. Au total : c’est une contraction maniérée et dansante.
5. Quand les mouvements choréiques sont diffus : La Chorée.

LA CHOREE DE HUNTINGTON

Définir la chorée de Huntington :
C’est une chorée chronique progressive, une affection dégénérative héréditaire intéressant les noyaux gris centraux et le cortex cérébral. Elle associe des mouvements choréiques et des troubles psychiques.
Il n’existe aucun traitement spécifique
Epidémiologie :

Incidence :
5 à 10 / 100 000 naissances. Filles = garçons.

Age de début : 
30 ans < adulte  < 50 ans, dans 80% des cas

< 21 ans, dans 6% des cas


> 51 ans, dans 15% des cas
Diagnostic clinique 
1-Les antécédents familiaux sont importants. 
2-On constate une installation lentement progressive des mouvements choréiques. 
3-Les troubles psychiques associés sont :

des troubles du caractère


un syndrome psychotique

une détérioration intellectuelle jusqu’à la démence

4-On constate aussi un amaigrissement.

5-Au scanner : atrophie du noyau caudé, une atrophie corticale, une dilatation ventriculaire.
LES DYSTONIES

Définition : 
La dystonie est un trouble moteur d’intensité et de rythme variables se caractérisant par des mouvements involontaires soutenus à type de contractions musculaires parasites fixant suivant la diffusion de l’atteinte un membre, un segment de membre, les quatre membres et l’axe corporel dans des attitudes extrêmes de contorsion qui  se reproduisent selon le même mode chez le même patient.
OU mouvements involontaires stéréotypés se reproduisant dans certaines postures.

Décrire une dystonie oromandibulaire. 
La dystonie oro-mandibulaire est un trouble moteur caractérisé par des spasmes répétitifs des lèvres ou des muscles masticateurs, avec la langue qui rentre et qui sort (ou en protraction de la langue)
topographie : 

Cette dystonie intéresse les muscles de la face, voile du palais, langue, fléchisseurs du cou parfois.
1- facteurs déclenchants : l’alimentation et la parole
2- et conduite thérapeutique : les neuroleptiques sont inefficaces ; on note une amélioration lors de prises d’anticholinergiques et/ou de benzodiazépine qui agissent sur l’anxiété. La psychothérapie de relaxation peut être bénéfique.
LES HYPERKINESIES VOLUTIONELLES
Definition : 
Contractions musculaires parasites ou des secousses brusques, amples , rythmiques ou arythmiques survenant au cours du mouvement volontaire et cessant au repos.
Les hyperkinésies volitionnelles se situent entre :

· Les tremblements intentionnels

· Les tremblements d’attitude

L’oppositionnisme est un caractère fondamental des hyperkinésies volutionnelles. C’est un ensemble de secousses musculaires paraissant s’opposer à la direction d’un mouvement volontaire. 
C’est une activité rythmique qui prédomine dans les muscles antagonistes et apparaît dès le début du mouvement


aux MI : maintien du talon au dessus du genou
L’HEMIBALLISME (moulin à vent)
Définition : 
Mouvement involontaire très ample, très brusque, arythmique, unilatéral, qui atteint souvent un seul membre supérieur, stéréotypé, à caractère rotatoire, il atteint les racines des membres, et est accentué par stimulation sensitivi-sensorielle.
L’ATHETOSE

Définition : 
Ce sont des mouvements involontaires reptatoires ou vermiculaires, lents, stéréotypés, incessants, irréguliers et de petite amplitude
AUTRE  QUESTION
Citer 5 étiologies des affections du SNC.

· Les AVC

· Les traumatismes crâniens

· Les maladies dégénératives

· Les tumeurs

· Les encéphalopathies infectieuses
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