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			1	QUAND LA SCLÉROSE EN PLAQUES (SEP) FUT-ELLE DÉCOUVERTE ?


			La première mention d’un cas probable de SEP remonte à 1421. Jan Van Bieren Comte de Hollande parle alors de « l’étrange maladie de la vierge Lidwina » qui, en 1395, à l’âge de 15 ans éprouve de graves douleurs au visage et une grande faiblesse des jambes suite à une chute sur la glace.


			En quelques années les problèmes de la jeune fille s’accroissent au point que ses jambes sont tellement engourdies et faibles qu’elle ne peut plus marcher et elle devient aveugle d’un œil.


			Elle meurt en 1433 à l’âge de 53 ans.


			C’est Jean-Martin CHARCOT (1825-1893) qui, en 1868, établit le lien entre les symptômes de la maladie et les anomalies anatomiques.


			Il fournit la première description scientifique des signes et des symptômes de la maladie nommée SCLÉROSE EN PLAQUES en observant le développement des symptômes chez une de ses infirmières à l’hôpital de la Salpêtrière.


			De 1862 à 1870 Jean-Martin CHARCOT travaille à la Salpêtrière qui accueille à cette époque les mendiants, les vieillards, les infirmes et les malades mentaux.


			Il examine de nombreux malades et ses découvertes lui permettent de mettre en corrélation les signes et les symptômes de la SEP avec les changements anatomiques constatés au moment des autopsies.


			Dans « la huitième leçon » des leçons du mardi à la Salpêtrière, Jean-Martin CHARCOT en 1868, dit qu’« il paraît établi toutefois, dès à présent, que la maladie est beaucoup plus commune chez les femmes que chez les hommes… il ressort que c’est là une maladie de la jeunesse ou de la première moitié de l’âge adulte ».


			À la suite de la description faite par CHARCOT, on reconnaît la SEP de plus en plus fréquemment.


			L’exploration de la SEP par CHARCOT va de pair avec la création de la neurologie.


			Mais la sclérose en plaques est mentionnée pour la 1re fois en France par Jean Cruveilhier sous le nom de « sclérose en île » dans anatomie pathologie du corps humain.


			Le terme « sclérose » désigne le tissu cicatriciel lorsque la myéline durcit suite à l’attaque des lymphocytes T.


			Le terme « Plaques » évoque les zones inflammatoires et détériorées qui apparaissent à la suite de la survenue d’une poussée disséminées dans le système nerveux central (SNC).


		




		

			2	COMMENT LE SYSTÈME NERVEUX FONCTIONNE-T-IL ?


			Le cerveau est constitué de deux régions principales : les hémisphères (droit et gauche), situés dans la partie supérieure du crâne, et le cervelet, situé dans la partie inférieure.


			Les hémisphères sont reliés par un faisceau de fibres appelé corps calleux.
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			Chacun d’eux est subdivisé en quatre lobes qui régissent des fonctions spécialisées.


			•	Le lobe frontal intervient dans la planification, le jugement et le mouvement volontaire ;


			•	Le lobe temporal est le siège de la mémoire ;


			•	Le lobe pariétal régit les sensibilités ;


			•	Le lobe occipital est le centre de la vision.
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			Dans les régions profondes de ces hémisphères se trouve le système limbique, qui joue un rôle important dans les émotions.


			Le tronc cérébral achemine les impulsions électriques depuis les hémisphères jusqu’à la moelle épinière et les nerfs périphériques.


			À l’inverse, ceux-ci renvoient l’information vers les hémisphères du cerveau.


			Derrière le tronc cérébral se trouve le cervelet, organe régissant l’équilibre et la coordination.


			Le système nerveux comprend des milliards de cellules nerveuses.


			appelées neurones, qui se trouvent surtout dans la substance grise du cerveau.


			La substance grise enveloppe la surface du cerveau, un peu comme l’écorce d’une orange.
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			Les neurones communiquent en envoyant des messages électriques : ceux-ci cheminent le long des axones, ou prolongements des neurones.


			Les axones sont nichés dans la substance blanche du cerveau. Les points de contact entre les neurones sont les synapses, lieux de transmission des messages électriques.


			Les messages nerveux voyagent le long des axones, un peu comme des signaux téléphoniques dans les fils de téléphone.


			Ce processus de messagerie se répète quotidiennement en des milliards d’endroits dans le système nerveux de chaque être humain. On peut se le représenter comme des milliards de fils électriques interconnectés créant un réseau d’une complexité inimaginable.


			Le système nerveux central (SNC) est composé de différents types cellulaires dont les neurones et les oligodendrocytes.
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			Les neurones sont composés d’un corps cellulaire et d’un prolongement appelé axone, entouré d’une gaine protectrice, la myéline.


			Cette gaine joue un rôle dans la survie de l’axone et permet une transmission rapide de l’information entre le cerveau et le reste du corps.


			Les oligodendrocytes sont les cellules permettant la fabrication de la gaine de myéline.


			Le neurone génère une information sous forme de signal électrique à donner à un autre neurone par l’intermédiaire de l’axone.


			L’échange entre deux neurones s’effectue au niveau d’une synapse.


			Le neurone qui reçoit le signal le communique au corps cellulaire via les dendrites.


			Les neurones sont myélinisés lorsque les axones sont entourés de la gaine blanche appelée myéline. Le signal nerveux est alors conduit plus rapidement par l’axone.


			Les neurones sont démyélinisés lorsque les axones ne sont pas entourés de la gaine de myéline.


		




		

			3	QU’EST-CE QUE LA MYÉLINE ET À QUOI SERT-ELLE ?


			La myéline est une substance lipidique et protidique qui recouvre les axones et qui permet la transmission de l’influx nerveux et des messages.


			À l’instar des fils de téléphone, qui ont besoin d’isolation pour que les messages qu’ils acheminent ne se dissipent pas, les axones requièrent eux aussi une enveloppe isolante, et c’est la gaine de myéline qui remplit cette fonction.


			Dans le contexte de la sclérose en plaques, la myéline subit des lésions, et la détérioration qui en résulte est appelée démyélinisation.


			C’est pourquoi la SEP est qualifiée de maladie démyélinisante.


			

				

					[image: ]

				


			


			Ainsi, non seulement la myéline est détériorée, n’assurant plus très bien sa fonction isolante, mais l’axone lui-même peut être lésé, ce qui donne lieu à un ralentissement ou au blocage des messages.


			La gaine de myéline sert à isoler et à protéger les fibres nerveuses comme le fait le plastique autour des fils électriques.


			Elle joue aussi un rôle dans la vitesse de propagation de l’influx nerveux dans la formation le long des neurones.


			La myéline est fabriquée naturellement par deux types de cellules :


			•	les cellules de Schwann dans le système nerveux périphérique ;


			•	les oligodendrocytes dans le système nerveux central.


		




		

			4	QU’EST-CE QU’UNE PLAQUE DE DÉMYÉLINISATION ET À QUOI EST-ELLE DUE ?


			La plaque est la région où la myéline est altérée.


			Les plaques sont de tailles variables. Elles peuvent être disséminées à différents niveaux du cerveau et de la moelle épinière.


			La démyélinisation est due à l’apparition d’une réaction inflammatoire dans le système nerveux central.


			Cette réaction inflammatoire est la conséquence d’une reconnaissance anormale de la myéline par des cellules immunitaires.


			Le rôle habituel des cellules immunitaires est de combattre les agressions ou infections (introduction dans l’organisme d’agents viraux ou bactériens, des tissus pathologiques dus à des toxiques, une maladie, un corps étranger). Ces agresseurs sont communément appelés « antigènes ».


			Les globules blancs sont responsables de la défense contre ces agresseurs.


			Les monocytes sont responsables de la défense non spécifique.


			Les lymphocytes sont responsables de la défense spécifique.


			Dans la sclérose en plaques ces mécanismes de défense sont perturbés ; il existe un phénomène d’auto immunité c’est-à-dire que les lymphocytes responsables de l’immunité spécifique reconnaissent de façon anormale la myéline comme un corps étranger.


			Les lymphocytes sont activés de manière inhabituelle, ils se multiplient et passent dans le cerveau et la moelle épinière en traversant la paroi des vaisseaux qui irriguent le système nerveux central.


			Cette limite entre le sang et le tissu nerveux se nomme la barrière hémato encéphalique.


			Deux types de lymphocytes interviennent dans la réponse immunitaire anormale dirigée contre la myéline :


			•	Les lymphocytes T qui exercent leur action par contact direct ou par libération de molécules inflammatoires toxiques ou cytokines ;


			•	Les lymphocytes B qui produisent des anticorps qui reconnaissent de façon spécifique des antigènes (dans le cas de la sclérose en plaques ils reconnaissent les antigènes de la myéline).


			La détérioration de la myéline ou démyélinisation se déroule en plusieurs étapes :


			•	Les lymphocytes T qui se trouvent dans le sang envahissent le système nerveux ; ils franchissent ce que l’on appelle la barrière Hémato-encéphalique ;


			•	Les lymphocytes T aidés par les macrophages s’attaquent la gaine de myéline ;


			•	Les lymphocytes T produisent des cytokines qui entraînent l’attaque neurologique responsable de l’inflammation et la formation de plaques ou tissus cicatriciel.


		




		

			5	QU’EST-CE QU’UNE MYÉLITE ?


			La myélite est une inflammation de la moelle épinière qui est une partie du système nerveux central entouré par les vertèbres, c’est la raison pour laquelle on peut parler de moelle cervicale, dorsale ou lombaire.


			L’inflammation de la moelle épinière est provoquée par un afflux de cellules inflammatoires comme les lymphocytes, les macrophages, les monocytes au niveau de la moelle épinière.


			Les amas de cellules gênent la conduction de l’influx nerveux et la transmission de l’information nerveuse dans la moelle ce qui provoque des symptômes neurologiques tels que des sensations de fourmillements, des lourdeurs, des raideurs au niveau des membres, des troubles de l’équilibre ou encore des fuites urinaires.


			Manifestation très fréquente dans la sclérose en plaques, elle peut être le premier signe de la maladie dans un quart des cas et peut survenir à tout autre moment de la maladie.


			Sa localisation la plus fréquente est la moelle cervicale ou dorsale haute.


			Lorsque le diagnostic de myélite infectieuse est éliminé, le neurologue évoque le plus souvent une sclérose en plaques et propose au patient des perfusions de corticoïdes afin de réduire l’inflammation et la gêne fonctionnelle entraînée par les symptômes.


		




		

			6	QU’EST-CE QUE LA SCLÉROSE EN PLAQUES ?


			La sclérose en plaques est une maladie inflammatoire et démyélinisante du système nerveux central qui peut toucher aussi bien le cerveau que la moelle épinière.


			Elle se caractérise par une réaction inflammatoire développée contre la myéline du système nerveux central et détériore ainsi la qualité des influx nerveux.


			La sclérose en plaques est la pathologie neurologique non traumatique du système nerveux central la plus fréquemment constatée chez les jeunes adultes.


			La SEP est la 1re cause de handicap non traumatique chez les jeunes adultes.


			La SEP est une maladie auto-immune, c’est-à-dire une maladie résultant d’un dérèglement du système immunitaire, qui se manifeste par l’action de cellules et d’anti-corps sur certains organes, qui sont alors assimilées à des corps étrangers.


			Le malade fabrique des anticorps contre ses propres tissus appelés les auto-anticorps. Dans le cas de la SEP, le système immunitaire de la personne malade réagit contre la myéline et la neutralise comme s’il s’agissait d’un corps étranger.


			Dans la SEP, la myéline est la cible du processus pathologique.


			En effet, il existe une réaction inflammatoire (réaction de défense du système immunitaire) qui va dégrader cette gaine de myéline. C’est ce que l’on appelle la démyélinisation. Elle entraîne des perturbations dans la transmission de l’information élaborée par le cerveau : celle-ci n’est plus transmise aux différentes parties du corps, entraînant les symptômes observés dans la maladie.


			Parallèlement, cette démyélinisation va conduire à une souffrance de l’axone puisque celui-ci n’est plus protégé. C’est la neurodégénérescence.


			La plupart du temps, l’inflammation disparaît et des mécanismes de réparation se mettent en place. Ceux-ci permettent la synthèse d’une nouvelle gaine de myéline. C’est ce que l’on appelle la remyélinisation. Ainsi, la transmission de l’information entre le cerveau et le reste du corps est rétablie ce qui conduit à une régression partielle ou complète des symptômes.


			Au cours de l’évolution de la maladie ou au moment des poussées inflammatoires importantes, les mécanismes de réparation sont insuffisants, entraînant une persistance des symptômes et l’installation d’un handicap.


			Au début de la maladie il est possible de parler de :


			•	Névrite optique rétro bulbaire (NORB) s’il s’agit d’une atteinte du nerf optique ;


			•	MYÉLITE s’il s’agit d’une atteinte au niveau de la moelle épinière ;


			•	ENCÉPHALITE s’il s’agit d’une atteinte du cerveau.


		




		

			7	QUELS SONT LES MÉCANISMES DE LA SEP ?


			Le système nerveux central recueille toutes les informations provenant de la périphérie et élabore l’information qui sera transmise sous forme d’influx nerveux.


			La Sclérose en plaques est une maladie qui ne touche que le cerveau, le cervelet, les nerfs optiques et la moelle épinière ce que l’on appelle : « système nerveux central ».


			A contrario, le système nerveux périphérique qui comprend les racines nerveuses, les plexus et les troncs nerveux, est quant à lui intact dans le cadre de la Sclérose en plaques.


			C’est une maladie qui provoque la destruction de la myéline.


			La myéline forme une gaine autour de l’axone et permet de transmettre les informations au cerveau et aux autres parties du corps par le biais de prolongements situés dans la moelle épinière.


			La myéline permet d’accélérer le passage de l’information électrique au sein de l’axone mais aussi de protéger le neurone.


			Lorsque la myéline est attaquée la gaine de myéline se retrouve endommagée par des processus inflammatoires. Ces lésions sont la conséquence d’un dérèglement du système immunitaire (encore mal connu à ce jour).


			Les cellules qui normalement détruisent des cellules anormales ou des virus, se mettent à attaquer les cellules normales de la gaine de myéline.


			Les cellules participant à cette défense immunitaire sont nombreuses. Il existe par exemple les macrophages et les lymphocytes T.


			Lorsque la gaine de myéline est endommagée, l’axone se trouve dénudé et les signaux électriques ne sont plus transmis efficacement. La transmission est en effet ralentie voire bloquée.


			Va se mettre en place dans les jours voire les mois qui suivent un phénomène de réparation appelé « remyélinisation » cependant la myéline qui en résulte perd en qualité et devient moins bonne conductrice du message nerveux. Il peut en résulter des symptômes.


		




		

			8	Y A-T-IL PLUSIEURS FORMES DE SCLÉROSES EN PLAQUES ?


			Chaque patient est un cas unique, avec une évolution et une expression qui lui est propre. Néanmoins, la recherche a permis d’identifier plusieurs formes de sclérose en plaques.


			Dans 85 % des cas la SEP débute par une forme évoluant par poussées communément appelée SEP Rémittente Récurrente.


			Elle se caractérise par l’alternance d’épisodes neurologiques : la poussée et des phases de rémission.


			La fréquence des poussées est variable, allant de plusieurs par an à espacées de plusieurs années.


			Il est possible après 10-20 ans d’évolution qu’un certain nombre de patients voient la gêne neurologique s’installer le plus souvent sans réelle poussée ; il s’agit dans ce cas d’une SEP secondairement progressive.


			Dans 15 % des cas, lorsque les premiers symptômes apparaissent progressivement en quelques mois sans poussée, principalement après 40 ans, il s’agit d’une forme Primaire Progressive.


			Moins fréquentes que les formes Rémittentes Récurrentes, les formes Progressives correspondent à une aggravation lente et continue des symptômes neurologiques sans réelle poussée, le début étant difficile à identifier.


			À ce jour, 20 à 40 % des patients ne présentent pas de handicap après 15 à 20 ans d’évolution de la maladie.


		




		

			9	EXISTE-IL DES FORMES JUVÉNILES DE SEP ?


			En France ce sont plus de 100 000 patients atteints de SEP.


			Elle se caractérise comme une maladie neuro-inflammatoire de l’adulte jeune (âge médian 30 ans) mais elle peut également toucher les enfants.


			Selon les statistiques, 3 à 10 % des patients au moment du diagnostic ont moins de 18 ans et 0,2 à 0,4 % ont moins de 10 ans.


			Selon les données de l’ARSEP avant 10 ans, autant de filles que de garçons sont touchés par cette maladie.


			Après 12 ans, les données changent puisque les filles deviennent plus nombreuses.


			Chez les enfants le diagnostic est souvent plus long et plus difficile à poser dû à la multiplicité des symptômes initiaux.


			Chez l’enfant de moins de 10 ans, les manifestations sont souvent des troubles de la conscience avec des manifestations cliniques proches d’une encéphalite (inflammation de l’encéphale qui correspond au cerveau tronc cérébral et/ou cervelet).


			Chez l’adolescent, les premières manifestations sont plutôt des troubles de l’équilibre perturbant la marche, des troubles de la vision et/ou des troubles sensitifs à type de fourmillements.






OEBPS/Images/005_image.jpg
Cellule
nerveuse
normale

7“ Cellule nerveuse
dans le cadre de la
\ sclérose en plaques

‘ Dégradation de la
gaine de myéline

Gaine de myéline






OEBPS/Images/002_image.jpg
Sillon central

Lobe frontal

Lobe pariétal

Lobe occipital

Sillon latéral

Lobe temporal Cervelet

Tronc cérébral





OEBPS/Images/9782340037298_cover.jpg
LA SCLEROSE
EN PLAQUES

2qe M.l °
//

:,,é\}\*\%
.
§

\

e
@ %&
omgov@

7’;
= @
\\

@

QUEST\ONS/REPONSES

Questions de patients
Réponses de spécialistes

Marie-Hélen Clprt
Cthde n





OEBPS/Images/100QR_QRCode.png





OEBPS/Images/1.jpg
Collection « 100 QUESTIONS/REPONSES »

LA SCLEROSE
EN PLAQUES

Marie-Hélene Colpaert
Cathy Vanderveken

llipse







OEBPS/Images/004_image.jpg
Dendrite

Arborisation
terminale

Corps cellulaire

G d 8l
iovail aine de myéline





OEBPS/Images/003_image.png
Cortex frontal supérieur

Corps calleux
Corne antérieure
Septum pellucidum
Noyau caudé
Capsule interne

Noyau enticulaire

Fond du sillon olfactif

Cortexinsulaire
Lobe temporal

Cortex frontal inférieur





OEBPS/Images/2.jpg
ISBN 9782340-037298 DANGER
© Ellipses Edition Marketing S.A., 2019 POTOCOPLLGE
32, rue Bargue 75740 Paris cedex 15 NELE e

Le Code de la propriété intellectuelle n’autorisant, aux termes de I'article L. 122-5.2°
et 3°a), d’une part, que les «copies ou reproductions strictement réservées a I'usage
privé du copiste et non destinées a une utilisation collective», et d’autre part, que
les analyses et les courtes citations dans un but d’exemple et d’illustration, «toute
représentation ou reproduction intégrale ou partielle faite sans le consentement de
I’auteur ou de ses ayants droit ou ayants cause est illicite» (art. L. 122-4).

Cette représentation ou reproduction, par quelque procédé que ce soit constituerait
une contrefacon sanctionnée par les articles L. 335-2 et suivants du Code de la
propriété intellectuelle.

www.editions-ellipses.fr






OEBPS/Images/001_image.jpg





