Tout est dans la chronologie…

1ère partie : l’histoire
Un homme de 60 ans, ancien plombier chauffagiste, est adressé pour le bilan étiologique d'une xérophtalmie bilatérale invalidante et douloureuse. 

Il a très peu fumé, a reçu un coup d'arc de soudure dans l'œil gauche sans complication. Il se plaint toujours de son dos depuis l'opération d'une hernie discale L5-S1 qui s'est compliquée d'une fibrose cinq ans après, ayant nécessité alors le recours à des perfusions d'Anafranil(.

L’histoire de la maladie a commencé il y a 3 ans, quinze jours après une chirurgie pour polypose naso-sinusienne, par des douleurs et des démangeaisons de l'œil droit qui conduisaient rapidement à une kératite. Le même phénomène se produisait secondairement à l'œil adelphe. Le patient se plaignait également de paresthésies douloureuses de la face, le matin au réveil. L'examen retrouvait alors une anesthésie cornéenne bilatérale isolée. L'EMG confirmait l'atteinte sensitive trigéminale périphérique bilatérale. L’IRM encéphalique montrait un épaississement temporal méningé bilatéral qui n’était plus retrouvé sur un examen de contrôle effectué 6 mois plus tard. Il n'y avait pas de syndrome inflammatoire. La biopsie d'une adénopathie périphérique n'apportait pas d'élément diagnostique.

Les différents traitements locaux restaient inefficaces à l'exception d'une tarsorraphie bilatérale qui permettait de contrôler un temps les ulcérations cornéennes.

Quand le patient est vu trois ans après l’apparition des signes oculaires, l'atteinte des trois branches des deux trijumeaux est confirmée, associée à des dysesthésies péri-orales permanentes. Un déficit moteur pur avec amyotrophie du muscle delto pectoral et du muscle bicipital à droite est retrouvé. Le patient rapporte une perte progressive de la force musculaire sur 18 mois ainsi qu'une chute de la tête à l'effort, d’apparition plus récente. Il décrit un phénomène de Raynaud contemporain et uniquement de la main droite. Il n'y a pas de perturbation de la sensibilité en dehors de la face. Les réflexes ostéotendineux sont absents aux membres supérieurs. Il n'y a pas de syndrome pyramidal. Les réflexes cutanéo-abdominaux ne sont pas retrouvés. Le patient trouve que sa voix est de plus en plus rauque, il n’y a pas de réflexe nauséeux à l'examen par l'abaisse langue. Le reste de l'examen est normal. Il n'y a notamment pas d'adénopathie ni d'organomégalie et les pouls périphériques sont tous perçus. La manœuvre des chandeliers ne met pas en évidence d'apulsatilité à droite.

Il n'y a pas de syndrome inflammatoire. Les CPK sont à 195 UI/L avec des LDH normaux. On ne note qu'une discrète oligoclonalité des immunoglobulines et qu'une toute aussi discrète lymphopénie CD4 (484 élément par mm3). Les sérologies VIH, VHB, VHC sont négatives. Le bilan thyroïdien est normal et sans marqueur d'auto immunité. Il n'y a pas d'anticorps anti-nucléaires, anti-cardiolipine, anti-bêta2GP1, anti-cytoplasmes des polynucléaires, anti-récepteurs de l'acétyl-choline, anti-Hu, anti-Yo, anti-Ri, anti-canaux potassiques ni anti-Gd1B. Les anticorps anti-Gq1b sont à la valeur seuil de positivité. Il n'y a pas de cryoglobulinémie. Le dosage de l'enzyme de conversion de l’angiotensine est normal. La gazométrie artérielle retrouve une acidose respiratoire compensée avec une capnie augmentée à 47 mmHg.

Le scanner thoraco-abdomino-pelvien ne met pas en évidence d'anomalie organique profonde. Un contrôle de l'IRM cérébrale est strictement normal.

L’analyse du LCR montre les résultats suivants : protéinorachie et glycorachie normales ; profil électrophorétique normal ; PCR HSV négative ; liquide acellulaire ; taux normal d'enzyme de conversion de l'angiotensine ; absence d'anticorps anti-neuropiles.

Une biopsie des glandes salivaires retrouve un stade I de Chisholm sans dépôt amyloïde.

Un nouvel électromyogramme retrouve cette fois-ci un processus de dénervation étendu aux quatre membres, avec une activité de dénervation importante constituée de potentiels de fasciculation. L'amplitude des potentiels sensitifs est diminuée de façon symétrique aux deux membres supérieurs.

