« Une dent contre Fantômas ? »

Observation :

Un homme de 60 ans est hospitalisé début mai 2009 pour un tableau récent associant  syndrome confusionnel et troubles de l’équilibre, responsables de chutes à répétition. Il s’agit d’un célibataire sans enfant, retraité (ancien plombier chauffagiste), qui habite une villa, n’a jamais quitté la France, et possède un chat et un chien. Ses antécédents médicaux : primo infection tuberculeuse à 5 ans, pleurésie à 20 ans, appendicectomie, ablation de polypes nasaux (1995), suivi urologique (PSA élevés et biopsie récente montrant des lésions précancéreuses). Ancien fumeur (20 paquets année), il consomme régulièrement de l’alcool et volontiers du fromage de chèvre. Trois semaines auparavant, il a bénéficié d’une extraction dentaire pour abcès, et a reçu un traitement par AINS et Rodogyl®. A l’admission, il est apyrétique, présente des troubles de l’équilibre avec un comportement « désinhibé », sans autres signes neurologiques. Le bilan biologique montre : leucocytes 17.2 G/l, polynucléaires neutrophiles 12 G/l, lymphocytes 3.6 G/L, éosinophiles 0.09 G/l, VS 17 mm, CRP 38 mg/l,  procalcitonine normale, ionogramme sanguin normal, glycémie 7 mmol/l avec une HbA1c à 8.5 %, ECBU et hémocultures stériles. Le scanner cérébral (6/05) révèle de multiples lésions du parenchyme cérébral, confirmées par une IRM (12/05), associées à une prise de contraste au niveau du pédoncule cérébral gauche et thalamique de type infiltrative, et à un aspect nodulaire de la tente du cervelet à droite. La ponction lombaire retrouve un LCR eau de roche, avec 2 leucocytes/mm3, aucune hématie, une protéinorachie nulle. L’examen direct avec recherche de Cryptocoque est négative et la culture également. Un traitement par antibiotiques (Amoxicilline 12 g/j et Métronidazole 1500 mg/j), débuté et poursuivi pendant 6 semaines, et initialement associé à une corticothérapie (60-80 mg/j jusqu’à la fin mai) et un anti-épileptique (acide valproïque), permet une amélioration clinique et paraclinique spectaculaire (quasi-disparition des lésions scannographiques). Début juillet, à 10 jours de l’arrêt des antibiotiques, le patient présente de nouveau des troubles de l’équilibre, des cervicalgies et une fièvre à 38,5°C. L’IRM cérébrale (figure 1) montre plusieurs atteintes infra-centimétriques du putamen gauche, en capsulo pédonculaire droit et pédonculaire gauche, avec des arguments radiologiques en faveur de lésions infectieuses. La  biologie montre une CRP à 40 mg/L et une NFS normale. Une deuxième ponction lombaire (10/07) révèle une absence de cellularité, une protéinorachie à 0,6 g/l, une glycorachie normale. La culture est stérile. Un traitement par Amoxicilline (12 grammes/j) et Metronidazole (1500mg/j) est repris ainsi qu’une corticothérapie (120 mg/j de Solumédrol). L’état neurologique s’améliore de nouveau rapidement avec apyrexie. La suite du traitement consiste en un relais oral par Amoxicilline-Acide clavulanique 3g/j + Ciprofloxacine 500 mg x 2/jour pour une antibiothérapie d’une durée totale de 25 jours, et par Cortancyl® 40mg/j (arrêté le 25/08). Le patient est de nouveau hospitalisé le 8/09 du fait de la récidive des troubles de l’équilibre, de la fièvre (38,8°C). La reprise d’une corticothérapie (sans antibiothérapie), déséquilibre son diabète mais permet de nouveau une amélioration et un retour à domicile. Du fait de la localisation et des précédentes régressions des lésions, l’équipe de neurochirurgie consultée déconseille la biopsie stéréotaxique. A la décroissance de la corticothérapie,  il existe de nouveau une dégradation progressive de l‘état neurologique et le patient est transféré le 8/10 dans service de Médecine Interne. 

A l’admission, on constate une hémiparésie gauche, des troubles de l’équilibre, ainsi qu’une adiadococinésie gauche. En dehors des troubles neurologiques, le reste de l’examen est normal. Une tentative de décroissance de la corticothérapie (Cortancyl® 20 mg/j) sur une semaine se solde par une aggravation des troubles de l’équilibre et des céphalées. Une IRM cérébrale (15/10) montre une augmentation des lésions notamment au niveau du pédoncule cérébral droit (figure 2). L’EEG est sans particularité. Une troisième ponction lombaire est réalisée: LCR eau de roche, absence de germe au direct, culture stérile, 1 élément/mm3, 16 hématie/mm3, protéinorachie 0,63 g/l, glycorachie normale. La corticothérapie a été augmentée à 50 mg/j. Les examens suivants et parfois répétés depuis mai sont normaux ou non informatifs : échographie cardiaque transthoracique, coproculture, ECBU, hémocultures BK, BK urinaire, BK tubage, BK selles, sérologies VIH, hépatite B, hépatite C, TPHA VDRL, Lyme, Cysticercose, Aspergillus, Fièvre Q, HTLV, PCR candida sang, HHV8 sang, EBV, CMV LCR, HSV LCR, Varicelle LCR, Whipple sang, FOGD + biopsie, FO, ACAN, ANCA, ECA, C3 C4, Anticoaculant circulant, Facteur rhumatoïde, Cryoglobulinémie, anti-TPO, anti-GAD, BAT,  typage lymphocytaire sang et LCR, recherche d’une clonalité T circulante, béta2microglobuline, calcitonine, thyroglobuline, SCC, ACE, -foetoprotéine, chromogranine A, ßHCG, Cyfra 21-1, NSE. Seuls les examens suivants sont anormaux : PSA 10 (N<4), Quantiféron avec présence d’une synthèse spécifique, sérologies EBV et Toxoplasma avec une immunisation ancienne, HLA B51 positif, Scintigraphie osseuse avec une hyperfixation bilatérale en projection costale de signification indéterminée, TEP 18F FDG (05/08) avec un hypermétabolisme d’intensité modérée (SUV 5,6g/ml) et relativement diffus du lobe gauche de la prostate, TDM sinus et thoraco-abdomino-pelvien (13/10) par la présence d’un ganglion calcifié paratrachéal inférieur, de calcifications au niveau de la glande séminale gauche et d’une hypertrophie prostatique relativement marquée avec participation modérée du lobe médian. 

Quel est votre diagnostic ?
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