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Sarcoidose médullaire mimant une myélopathie cervico-arthrosique : mauvais pronostic

apres chirurgie

Cervical spinal sarcoidosis mimicking compressive cervical myelopathy: poor prognosis after

surgery

Résumé

Introduction : Les sarcoidoses médullaires cervicales peuvent ressembler a des myélopathies
cervico-arthrosiques compressives, pouvant conduire a des interventions chirurgicales déléteres
avant le rétablissement du diagnostic.

Méthodes : Description rétrospective de trois patients et revue de la littérature.

Résultats : 27 patients (16 hommes / 11 femmes), d'dge médian 58 ans [étendue : 29-74] ont été
décrits. Les procédures neurochirurgicales consistaient en : laminectomie (n = 10), laminoplastie (n
= 15) et discectomie antérieure (n = 2). Immédiatement apres la chirurgie, I’état de 17 patients
(63%) s’aggravait ou demeurait stable. Parmi les 10 patients dont 1’état s’améliorait, celui de 9
empirait secondairement. L’analyse de I'RM préopératoire montrait des 1ésions en hypersignal T2
et une prise de contraste chez tous les patients. L’atteinte neurologique était inaugurale pour 25 des
27 patients. Quinze avaient une atteinte systémique. Apres la chirurgie, tous les patients recevaient
des corticoides, associés a un immunosuppresseur dans 8 cas/27. Apres un suivi de 24 [16-72] mois,
15 patients étaient stabilisés ou aggravés, 7 étaient améliorés mais gardaient un handicap
fonctionnel. Trois décédaient d’une autre cause. Seuls cinq avaient récupéré sans séquelles.
Conclusion : Devant un tableau de myélopathie cervico-arthrosique, des atypies telles qu’une prise
de contraste leptoméningée, un hypersignal T2 en IRM dépassant le site de compression et la
présence de signes extra-neurologiques doivent faire rechercher une maladie inflammatoire
neurologique. Ces présentations rares peuvent étre inaugurales de la sarcoidose et doivent étre
reconnues afin d’éviter des interventions chirurgicales néfastes et proposer un traitement médical

adapté.
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Abstract

Introduction: Cervical spinal sarcoidosis can mimic compressive cervical myelopathy leading to
potentially harmful surgical procedures before the diagnosis can be made.

Methods: Retrospective description of 3 patients and review of the literature.

Results: 27 patients (16 men / 11 women), median age 58 years [range 29-74] were described.
Neurosurgical procedures consisted of laminectomy (n = 10), laminoplasty (n = 15) and anterior
discectomy (n = 2). Immediately after surgery, 17 patients (63%) worsened or remained disabled.
Among the 10 patients who improved, 9 worsened secondarily. The analysis of preoperative MRI
showed T2 hypersignal lesions and contrast enhancement in all patients. Neurological symptoms
were inaugural in 25/27 patients, and systemic involvement of the sarcoidosis was found after
surgery in 15/27 patients. After surgery, all patients received corticosteroids, along with
immunosuppressive therapy in 8 cases / 27. After a follow-up of 24 [16-72] months; 13 patients
were stabilized or worsened, 7 were partially improved. Three died of other cause. Only 5 recovered
without sequelae.

Conclusion: In patients with compressive cervical myelopathy, leptomeningeal contrast
enhancement, a T2-weighted hypersignal exceeding the compression level on MRI, and the
presence of extra-neurological symptoms should point to inflammatory disease. These rare
manifestations may be the first symptoms of sarcoidosis and should be recognized to avoid harmful

surgical procedures and to provide appropriate medical treatment.

Keywords: neurosarcoidosis; medullar sarcoidois; Koebner phenomenon; cervical myelopathy



1. Introduction

La sarcoidose est une affection systémique qui demeure d’origine indéterminée, caractérisée par la
présence lors de I’examen anatomo-pathologique de granulomes sans nécrose caséeuse, dans des
territoires anatomiques divers [1]. Sa prévalence dans la population générale est estimée entre 1 et
40 cas pour 100 000. Elle affecte plus particulicrement les adultes de moins de 40 ans [2]. Alors que
I’ atteinte médiastino-pulmonaire concerne 90% des patients, 10% d’entre eux ont une atteinte extra-
thoracique isolée, ce qui représente une situation diagnostique et thérapeutique difficile [3]. La
premiere description d’une atteinte du systeéme nerveux central au cours de la sarcoidose date de
1948 [4]. Environ 5 a 10 % des patients souffrent d’une atteinte du systeme nerveux central [5],
principalement a type de myélite, de méningo-radiculite et de granulomatose intracranienne [6,7].
Les manifestations neurologiques peuvent étre révélatrices de la sarcoidose dans pres de 50% des
cas [8].

Au cours de la sarcoidose, I’atteinte médullaire concerne moins de 1% des patients [9]. La
localisation cervicale est alors la plus fréquente [10]. Du fait de la rareté de cette présentation et du
caractere souvent peu spécifique des anomalies biologiques et de I’imagerie par résonance
magnétique (IRM : hypersignal intra-médullaire en pondération T2 avec rehaussement lors de
I’injection de gadolinium), le diagnostic de sarcoidose médullaire peut étre occulté et confondu avec
des pathologies beaucoup plus fréquentes, comme la myélopathie cervico-arthrosique. Ceci est
particulierement vrai chez les patients de plus de 50 ans, chez lesquels la myélopathie cervico-
arthrosique est la cause la plus fréquente de syndrome médullaire. Dans certaines situations
néanmoins, le diagnostic de sarcoidose médullaire cervicale doit étre évoqué au vu du risque élevé
de séquelles neurologiques chez ces patients [9,11].

Nous rapportons ici trois observations de patients avec une sarcoidose médullaire cervicale,
diagnostiquée au décours d’une intervention neurochirurgicale pour une suspicion initiale de
myélopathie cervico-arthrosique. Nous proposons une revue de la littérature afin de décrire les

aspects cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutifs des sarcoidoses médullaires cervicales



diagnostiquées initialement comme des myélopathies cervico-arthrosiques et opérées en tant que

telles.

2. Méthodes
Série de cas
Les dossiers médicaux de tous les patients ayant une présentation clinique initiale compatible avec
une myélopathie cervico-arthrosique ayant été opérés et finalement diagnostiqués d’une sarcoidose
médullaire, vus a 1’hopital Bicétre entre 2009 et 2018 ont été ré-étudiés. Ces patients pouvaient
avoir été pris en charge dans les services de Neurochirurgie (AH), Neurologie (CP, CC, DA) ou

Médecine Interne-Immunologie Clinique (FU, CG, OP, NN).

Revue de la littérature
Nous avons réalisé une revue de la littérature scientifique en utilisant la base de données PubMed

(http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed) et en utilisant les termes suivants : « sarcoidosis »,

« neurosarcoidosis », «spinal cord sarcoidosis », et «myelopathy », «laminectomy » ou
« laminoplasty », jusqu’a janvier 2019. La recherche bibliographique a identifié 29 articles
correspondant aux mots clés saisis. Les séries ou cas rapportés de patients avec une sarcoidose
médullaire cervicale, et ayant eu une chirurgie rachidienne ont été retenus. Sur les 29 articles, les
présentations de type « tumeurs » intra-médullaires sans myélopathie cervicale, ceux ayant attraits
aux atteintes thoraciques ou lombaires, ainsi que ceux ne donnant pas de détail suffisant sur la prise
en charge chirurgicale ont été exclus. Au total, 10 articles détaillant 1’historique de 24 patients

opérés pour une suspicion de myélopathie cervico-arthrosique ont été analysés.

Données
Nous avons recensé pour tous les patients : 1’age, le sexe, 1’origine ethnique, 1’age au début des
symptomes, le délai entre 1’apparition des symptomes et le diagnostic, la présentation clinique

initiale cotée si possible selon le score Medical Research Council (MRC), les traitements recus



(type de chirurgie et traitements immunosuppresseurs), et lorsque cela était disponible, 1’imagerie
cérébrale et médullaire (IRM), I’analyse du liquide céphalo-rachidien (LCR) (protéinorachie,
cellularité), le taux sanguin de I’enzyme de conversion de I’angiotensine (ECA), les autres
manifestations de sarcoidose, les données anatomo-pathologiques et I’évolution apres traitement.
Les criteres proposés par Zajicek et al [12] ont été utilisés pour classer les patients en
neurosarcoidose “certaine”, “probable” et “possible” selon la présence ou non d’une histologie
évocatrice dans le systeme nerveux (granulome sans nécrose caséeuse), et les éventuels examens
paracliniques orientant vers ce diagnostic.

Le mode d’installation des symptomes était défini selon les termes employés dans les articles revus
[13-22]. Des symptomes €évoluant depuis moins de 8 semaines étaient considérés comme
d’installation subaigué. Si les symptomes évoluaient depuis plus de deux mois, I’évolution était
alors considérée comme chronique.

Le statut final était classé en quatre catégories : réponse complete, réponse partielle, handicap
permanent ou aggravation progressive. Il s’appuyait sur les capacités fonctionnelles et motrices des
patients en fin de suivi comparativement a leur état au moment du diagnostic de sarcoidose
médullaire. Pour les patients suivis a 1’hopital Bicétre, le handicap neurologique était quantifié via
I’échelle modifiée de Rankin (mRS) [23]. La réponse complete correspondait a un retour a 1’état
antérieur avant le début des symptomes, sans séquelles motrices ou fonctionnelles (mRS a 0 ou 1).
Une amélioration partielle était définie par une récupération incomplete, en progres par rapport a
I’état post-opératoire mais avec un déficit séquellaire persistant (mRS > 2). Un handicap permanent
se rapportait a une stabilisation des symptomes mais sans amélioration. Une aggravation
progressive €était quant a elle caractérisée par une détérioration progressive dans les suites du
diagnostic malgré les traitement entrepris.

Les données quantitatives sont présentées en médiane [étendue] tandis que les données qualitatives

sont présentées en nombre 1 (%).



3. Résultats

Série de Cas

Observation #1 : Un patient de 68 ans d’origine africaine sans antécédent de sarcoidose était admis
en juin 2015 pour I’exploration d’une faiblesse modérée du membre inférieur gauche (psoas et
ischio-jambier a 4/5) associé a des paresthésies des doigts (mRS = 2). Les symptomes évoluaient
depuis 6 mois mais s’aggravaient fortement depuis une semaine. Une imagerie par résonance
magnétique (IRM) cervicale mettait en évidence une sténose canalaire de C3 a C7 associée a un
hypersignal T2 intramédullaire et un rehaussement apres injection de gadolinium de C4 a C6. Le
diagnostic de myélopathie cervico-arthrosique était établi et le patient était opéré d’une
laminectomie par voie postérieure mi-juin 2015. Juste apreés la chirurgie, son état clinique
s’aggravait. Apparaissaient une paraplégie a 0/5 sauf pour la flexion/extension des orteils a gauche
cotée a 1/5 associée a une plégie du membre supérieur droit a 0/S (mRS = 5). L’IRM post opératoire
réalisée afin de rechercher un hématome montrait une augmentation de I’hypersignal intra
médullaire C3-C6 ainsi qu’un rehaussement leptoméningé apres gadolinium. Le scanner thoracique
alors réalisé mettait en évidence des adénopathies médiastinales non compressives. Une fibroscopie
bronchique permettait de prouver la présence de granulome sur une biopsie bronchique conduisant
au diagnostic de sarcoidose avec atteinte médullaire. Malheureusement, 1’état du patient ne
s’améliorait pas apres trois bolus de un gramme de méthylprednisolone relayés par une
corticothérapie orale a la dose de 1 mg/kg. Apres décision collégiale, la corticothérapie était
associée a des bolus de cyclophosphamide (8 bolus de un gramme de fin juillet 2015 a février 2016)
permettant une amélioration partielle sur le membre supérieur droit. En février 2016, débutait un
traitement d’entretien par infliximab 5 mg/kg toutes les 6 semaines associée a une corticothérapie a
5 mg/j. Celui-ci était arrété en janvier 2017 apres le diagnostic d’un adénocarcinome de prostate
métastatique. Le patient s’était aggravé, pouvant a peine se tenir debout entre deux barres (mRS =

4). 1l décédait d’un adénocarcinome prostatique métastatique en mai 2019.



Observation #2 : Une patiente d’origine antillaise de 59 ans était hospitalisée en décembre 2014
dans le service de neurochirurgie pour la prise en charge d’un canal cervical étroit symptomatique.
Depuis 2011, elle présentait une douleur neuropathique et une hypoesthésie du membre inférieur
droit associées a des épisodes d’incontinence urinaire, s’aggravant depuis plusieurs mois avec
I’apparition d’une hémiparésie gauche a 3/5 et de troubles de la sensibilité des membres supérieurs
(mRS = 3). L’IRM cervicale mettait en évidence une sténose cervicale C3-C7 et lombaire 1L.4-L.5
ainsi qu’un hypersignal T2 de C3 a C4. La patiente était opérée en janvier 2015 d’une laminectomie
postérieure C3-C4. Les symptomes se stabiliserent en post-opératoire immédiat, mais la patiente
présentait une infection de site opératoire non documentée, traitée par piperacilline-tazobactam avec
une évolution favorable. Deux mois plus tard, la patiente présentait une nouvelle aggravation avec
I’apparition de difficultés a la marche. L’IRM de contr6le mettait en évidence une extension de la
zone en hypersignal T2. La ponction lombaire montrait une méningite lymphocytaire (60 éléments
par mm3) et une hyperprotéinorachie (2,11 g/L). La biopsie médullaire réalisée en mai 2015
démontrait la présence de granulome sans nécrose caséeuse. Le scanner thoracique montrait des
adénopathies médiastinales non compressives. Tous ces éléments permettaient le diagnostic de
sarcoidose médullaire et thoracique. Un traitement par corticothérapie orale 1 mg/kg et
méthotrexate 17,5 mg/semaine a visée d’épargne cortisonique était débuté, conduisant a une
amélioration partielle de son état avec reprise de la marche (mRS = 2). Au printemps 2018, la
patiente présentait une rechute systémique révélée par une altération de 1’état général avec perte de
8 kg ainsi qu’une récidive de la parésie du membre inférieur gauche (mRS = 3). Le bilan réalisé
mettait en évidence une atteinte cérébrale avec prise de contraste leptoméningée sur I’IRM et de
multiples adénopathies médiastinales sur le scanner. L’IRM médullaire cervicale ne montrait que
des séquelles de la myélite sans activité nouvelle. Apres discussion collégiale, un traitement par
adalimumab 40 mg hebdomadaire était ajouté, permettant une stabilisation clinique (mRS = 3 aux

dernieres nouvelles en septembre 2019).



Observation #3 : Un patient d’origine antillaise de 69 ans était hospitalisé dans le service de
neurologie en juillet 2009 pour la prise en charge d’une paraparésie distale, d’un syndrome tétra-
pyramidal et d’une ataxie proprioceptive (mRS = 3). L’IRM médullaire cervicale montrait un
hypersignal T2 de C2 a C7, rehaussé apres injection de Gadolinium en C3-C4, et une sténose de C2
a C7. Le diagnostic initial était une myélopathie cervico-arthrosique, et le patient était opéré d’une
laminectomie C2-C5 en aofit 2009. Les symptomes s’amenderent 1égerement en post-opératoire
avant de s’aggraver a nouveau sur quelques semaines jusqu’a une impossibilité complete de se
déplacer associée a des paresthésies invalidantes des membres supérieurs et des troubles de la
déglutition (mRS = 5).

Du fait de cette évolution inattendue, le patient bénéficiait en janvier 2010 d’un bilan étiologique
approfondi dont un scanner thoracique. Celui-ci révélait des micronodules diffus de distribution
lymphatique sans adénopathies médiastinales. Un lavage broncho-alvéolaire était réalis€, qui mettait
en évidence une alvéolite lymphocytaire CD4 (cellularité non disponible) mais aucun granulome
n’était mis en évidence sur les biopsies bronchiques. Il n’y avait pas d’augmentation de ’'ECA.
L’analyse du liquide céphalo-rachidien montrait une méningite lymphocytaire (41 éléments dont
81% de lymphocytes). In fine, le diagnostic de neurosarcoidose était considéré comme possible sans
preuve histologique. Le patient recevait 10 bolus de un gramme de méthylprednisolone relayés par
une corticothérapie orale a la dose de 1 mg/kg/j rapidement ramenée a 30 mg/j permettant une
amélioration sur les troubles de déglutition et le déficit des membres supérieurs (mRS = 4). En aoft
2010, le méthotrexate (20 mg/semaine) était ajouté a visée d’épargne cortisonique, poursuivi
jusqu’en avril 2014. Neuf ans apres, aucune rechute n’était intervenue mais les séquelles

neurologiques demeuraient importantes (mRS = 4).

Revue de la littérature :

Installation des symptomes et présentation clinico- radiologique



Vingt-sept patients ont été inclus au total (24 patients de la littérature et trois patients de notre
service). Leur présentation clinique et radiologique est résumée sur les tableaux 1 et 2 [13-22].
Nous avons revu les dossiers de 16 hommes et 11 femmes, avec un age médian de 58 ans [29-74] au
début des symptomes. Tous les patients avaient une sémiologie clinique et radiologique compatible
avec une myélopathie cervico-arthrosique. Onze patients (41%) avaient une installation subaigué
des symptomes tandis que 14 (52%) avaient des symptomes chroniques. Au total sur 27 patients, 27
avaient un syndrome pyramidal, 22 avaient des paresthésies, 18 une maladresse des membres
supérieurs et 13 des troubles de 1I’équilibre a type d’ataxie proprioceptive. Neuf patients (33%)
avaient des troubles vésicaux-sphinctériens. L’IRM préopératoire, revue a posteriori, mettait en
évidence un hypersignal T2 associée a un rehaussement lors de I’injection de gadolinium chez tous
les patients et des anomalies canalaires pour 7 patients (sténose (n = 5), ostéophytes (n = 1), hernie

discale (n=1).

Evolution apres chirurgie

Tous les patients ont initialement bénéficié d’une chirurgie décompressive (laminectomie (n = 10) ;
laminoplastie (n=15) ; discectomie antérieure (n = 2)). Cette chirurgie était associée a un geste
diagnostic chez 12 patients, dans le but d’explorer la 1ésion intra-médullaire constatée sur I’imagerie
préopératoire (biopsie médullaire (n=10), exérese totale (#5) ou subtotale (#10) de la tumeur).
Apres 1’opération, 1’état neurologique de 11 patients /27 (41%) se stabilisait, celui de 6 (22%)
s’aggravait immédiatement et celui de 10 (37%) s’améliorait. Sur ces 10 patients, 9 se sont

réaggravés dans un deuxieme temps, un patient ayant méme nécessité une deuxieme chirurgie (#9).

Diagnostic de sarcoidose et manifestations associées.
Aucun des 27 patients n’avait d’antécédent de sarcoidose ou d’autre pathologie inflammatoire. Pour
deux patients (#14 et #15), le diagnostic était établi entre le début des symptomes et la chirurgie du

fait de la présence d’adénopathie hilaires sur la radiographie de thorax préopératoire. L’atteinte



médullaire était le premier symptome pour 25 patients sur 27. Le diagnostic de sarcoidose était
suspecté du fait de 1I’évolution défavorable en post-opératoire amenant a reprendre les investigations
étiologiques. L’examen physique ainsi que la réalisation d’un scanner thoraco-abdomino-pelvien
mettaient en évidence au moins une atteinte extra-médullaire chez 15 patients : adénopathies (n=10,
dont 9 de localisation médiastinale), pulmonaire (n=7), cérébrale (n=2), pharyngée (n=1), cutanée
(n=1), ophtalmique (n=1) et salivaire (n=1). Quatre patients n’avaient aucune atteinte extra-
médullaire (#6, #7, #8 et #10).

Vingt-cinq patients avaient une sarcoidose prouvée histologiquement (moelle cervicale : n= 15 ;
poumon/ganglion lymphatique : n=8 ; peau: n=1; ceil : n = 1). Pour les deux patients restants (#3
et #11), Le diagnostic était retenu devant plusieurs éléments indirects. Quinze patients remplissaient
les criteres de Zajicek pour une sarcoidose médullaire certaine, 10 pour une sarcoidose médullaire
probable et deux pour une sarcoidose médullaire possible.

Dans cette revue, les données de I’analyse du LCR étaient disponibles pour 8 patients. Celle-ci était
faite avant la chirurgie dans deux des cas, I'une s’étant avérée normale (#8) et I’autre ayant montré
urne hyperprotéinorachie et une pléiocytose (#5). Les 6 autres ponctions lombaires avaient été faites
apres la chirurgie. Toutes sauf une mettaient en évidence une hyperprotéinorachie et une

hypercellularité.

Evolution et prise en charge médicale

Tous les patients avaient recu des corticoides, dont trois en préopératoire (#5, #9 et #11). Parmi eux,
18 avaient été traités initialement par méthylprednisolone par voie intra-veineuse. Un patient avait
recu de I’hydroxychloroquine. Huit patients avaient recu par la suite des immunosuppresseurs dont
méthotrexate (n = 6), infliximab (n = 3), cyclophosphamide (n = 2), azathioprine (n =2) et
thalidomide (n = 1). Six patients avaient recu plus de deux lignes d’immunosuppresseurs. 1l est a

noter que deux patients (#2 et #8) avaient présenté par la suite un sepsis sous immunosuppresseurs.



Deux patients (#16 et 17) décédaient dans les suites de la chirurgie d’une cause décrite comme non
reliée a la sarcoidose, et un patient (#1) décédait d’un cancer sans lien avec la sarcoidose. Apres un
suivi médian de 24 mois [16-72], le statut final des patients était : handicap permanent ou
aggravation progressive pour 12 patients et réponse partielle pour 7. Cinq patients seulement
avaient récupéré sans séquelles (réponse complete). L’état des trois patients ayant recu une
corticothérapie préopératoire s’était amélioré partiellement.

4. Discussion
Dans cette série de cas associée a une revue de la littérature, nous avons décrit des patients atteints
de sarcoidose médullaire dont la présentation initiale était celle d’une myélopathie cervico-
arthrosique ayant conduit a une intervention neurochirurgicale. La principale conclusion est que
I’évolution est souvent défavorable, principalement du fait d’'une exacerbation paradoxale en post
opératoire, devant faire reconsidérer le diagnostic étiologique de la myélopathie.
Les principales causes de cette confusion diagnostique sont non seulement la raret¢ de la
neurosarcoidose mais aussi la coexistence d’une arthrose cervicale chez certains patients. En effet, 7
patients présentaient une spondylose ou une sténose cervicale sur 1’imagerie préopératoire. Par
ailleurs, 1I’age médian des patients au diagnostic (58 [29-74]) était plus compatible avec une arthrose
cervicale qu'une premiére manifestation de sarcoidose [24,25]. Dans les autres séries de sarcoidose
médullaire, ’age médian au diagnostic est compris entre 34 et 42 ans [14,16,26]. Dans la revue
actuelle, aucun patient n’avait d’antécédent de sarcoidose et I’atteinte médullaire était le premier
symptome pour 25 des patients décrits, en accord avec les précédentes séries rapportées [10,26].
Le pronostic neurologique et fonctionnel est sombre pour les patients ainsi opérés. Seuls 19% des
patients n’ont pas eu de séquelles, contre 50% habituellement dans les myélopathies cervico-
arthrosiques apres chirurgie [27]. Dans leur étude, Sakai et al [13] ont rapporté 12 patients opérés
par chirurgie décompressive pour myélopathie cervicale compressive +/- associée a un aspect
tumoral intramédullaire, dont le diagnostic final était une sarcoidose médullaire, comparés avec 8

patients présentant une sarcoidose de la moé€lle cervicale traités médicalement. Le taux de



récupération était de 62,5% dans le groupe des patients traités médicalement, contre seulement
18,6% dans le groupe des patients opérés. Cette évolution défavorable, associée a I’aggravation
paradoxale post-opératoire observée chez 14 des patients décrits dans notre revue (dont 5
immédiatement) illustre I’effet potentiellement délétere de la chirurgie dans la sarcoidose
médullaire. Une hypothese pour cette aggravation pourrait étre un effet Koebner, créant un nouveau
processus inflammatoire dans le site opéré. Ce phénomene est principalement décrit dans le
psoriasis comme I’apparition de lésions isomorphes dans les suites d’une agression cutanée.
Cependant, cela a également été rapporté comme un possible mécanisme d’aggravation
symptomatique dans un cas de hernie discale avec sarcoidose médullaire rapporté par Isabel et al
[28]. Dans cet article, une patiente présentait une hernie discale cervicale C5-C6 responsable d’une
hémiparésie et de douleurs cervicales. La laminectomie n’était pas réalisée du fait d’une toux
récurrente associée a une paralysie faciale périphérique — I’ensemble des symptomes et les examens
réalisés révélant une sarcoidose. L’atteinte symptomatique neurologique était liée a 1’existence
d’une 1ésion granulomateuse face a la hernie compressive, supposément par effet Koebner. Un
traitement médical par corticoides et méthotrexate conduisait a une amélioration clinico-
morphologique a 6 mois.

Du fait de I’évolution défavorable de ce type de sarcoidoses médullaires apres chirurgie, nous nous
sommes demandé s’il existait des signes évocateurs de neuro-sarcoidose sur 1’imagerie
préopératoire, qui permettraient de les distinguer des myélopathies cervico-arthrosiques non
inflammatoires en vue d’éviter la chirurgie. Les anomalies IRM décrites dans la sarcoidose
médullaire sont : un long segment en hypersignal T2 et STIR qui excede le niveau de sténose
cervicale avec une prise de contraste intramédullaire nodulaire ou inégale ou une prise de contraste
leptoméningée aprés Gadolinium [29]. D’autres auteurs ont également décrit un pattern
radiologique dit signe du trident [30], associant un hypersignal T2 centro-médullaire a une prise de
contraste intramédullaire et leptoméningée. Dans la cervicarthrose, des anomalies de signal T2 sont

possibles mais sont décrites comme fusiformes et limitées au niveau de la sténose cervicale [31].



Une prise de contraste intra-médullaire est présente chez 7,3% des patients [32] mais est alors
décrite comme arrondie et plate sur les coupes transversales [31]. Pour les patients décrits dans
notre revue, au-dela de la sténose cervicale vue sur I'IRM, la prise de contraste leptoméningée,
I’hypersignal T2 dépassant le site de compression ainsi que la forme de la prise de contraste intra-
médullaire permettaient a posteriori d’orienter le diagnostic vers une myélite inflammatoire
(Figures 1, 2 et 3) et doivent étre considérées comme des atypies devant une myélopathie présumée
arthrosique.

Dans ces conditions, une recherche étiologique plus approfondie doit étre suggérée. Parmi les
étiologies de myélites inflammatoires, les diagnostics différentiels de sclérose en plaque,
neuromyélite optique, ou myélite associée a d’autres maladies systémiques doivent étre évoqués.
Dans leur revue, Van Dellen et al [33] proposaient un bilan minimal lors du diagnostic de
myélopathie avec atypies sur I’IRM, comprenant en particulier une imagerie thoracique et un
examen sanguin a la recherche d’une hypercalcémie, d’une lymphopénie, d’une élévation de
I’enzyme de conversion ou d’une hypergammaglobulinémie polyclonale. Sakushima et al [34]
proposaient eux la réalisation d’une imagerie par émission de positrons (TEP) pour les situations
diagnostiques difficiles. La fixation était en effet significativement plus élevée dans les myélites
liées a une sarcoidose que dans les autres causes de myélopathie. Cependant, il parait difficile de
proposer cet examen en routine.

La question suivante était de savoir si I’analyse du LCR aurait permis d’orienter le diagnostic vers
une my¢élite inflammatoire. Dans notre revue, deux patients seulement avaient eu une ponction
lombaire avant la chirurgie, I’une étant normale. Cependant Sakushima et al [14] ont montré que
I’analyse du LCR était plus souvent normale pour les patients ayant une sarcoidose médullaire que
pour les autres formes de neurosarcoidose. Dans différentes séries décrivant des myélites
sarcoidosiques, Varron et al [26] rapportent que 1’analyse du LCR de quatre des sept patients
étudiés montrait un nombre de cellules normales et que six sur sept avaient un taux normal d’ECA

dans le LCR, alors que tous les LCR étaient anormaux dans la série de Durel et al [35]. Cohen-



Aubart et al [10] ont aussi rapporté que 8 patients sur 28 avaient un taux de cellules normal dans le
LCR et que plus de la moitié avaient un taux normal d’ECA. Enfin, les marqueurs inflammatoires
dans le LCR ne sont pas spécifiques de la neuro-sarcoidose et peuvent étre présents dans d’autres
pathologies inflammatoires du systeme nerveux central, comme la sclérose en plaque ou les autres
myélites auto-immunes. La réalisation d’une ponction lombaire ne saurait donc étre recommandée
devant toute myélopathie. Dernierement, d’autres auteurs comme Cohen-Gadol et al [36] ont
proposé une biopsie médullaire per chirurgicale dans 38 cas de myélopathie avec atypies, menant a
la découverte de cinq sarcoidoses. Cependant, ces explorations invasives exposent les patients a des
risques post-opératoires importants, 21% des patients ayant présenté des complications (fuite de
LCR, aggravation neurologique due a un hématome ou a I’exacerbation de la pathologie sous-
jacente, déces).

En résumé, la reprise de I’anamnese et de I’examen clinique avec la recherche de signes extra-
neurologiques, ainsi que I’IRM cervicale et I’'imagerie thoracique semblent étre les seuls examens
préopératoires indispensables dans les situations de myélopathies avec atypies. En effet, 10 des
patients que nous rapportons avaient des adénopathies hilaires ou médiastinales et 7 avaient une
atteinte parenchymateuse pulmonaire. Ces examens doivent également €tre proposés en cas
d’aggravation paradoxale post-opératoire.

Outre la sévérité du pronostic initial, les modalités d’introduction des traitements
immunosuppresseurs sont importantes a discuter rapidement [5,9,10,37-39]. Des que le diagnostic
est retenu, la corticothérapie doit étre débutée dans le but de diminuer les séquelles a long terme
[5,9]. Dans la situation d’une chirurgie pour suspicion de myélopathie, I’intérét des bolus de
méthylprednisolone préopératoire est difficile a mettre en évidence du fait du caractere rétrospectif
de notre revue. Dans la série rapportée, le traitement était débuté apres la chirurgie des le
rétablissement du diagnostic et du fait de 1’aggravation paradoxale post opératoire chez plusieurs
patients. Un autre traitement immunosuppresseur peut étre considéré, tels que le méthotrexate a

visée d’épargne cortisonique, mais son délai d’action le rend peu utile en cas de présentation sévere



[38]. Le cyclophosphamide, les anti-TNF ou encore le mycophenolate mofetil peuvent €tre discutés
en cas de cortico-résistance [37-39]. Une attention toute particuliere doit tre portée sur les effets
secondaires notamment de risque de sepsis en contexte post-opératoire. Leurs toxicités a long-terme
sont également a prendre en compte, un de nos patients ayant développé une néoplasie fatale sous
anti-TNF.

Notre étude a plusieurs limites. Le caractere rétrospectif des cas rapportés limite notamment
I’analyse quantitative précise du handicap pour les cas issus de la littérature. Dans leur série, Sakai
et al [13] ont utilisé le Japanese Orthopedic Association Score mais cette donnée n’était ni
disponible ni calculable pour tous les autres cas. La possibilité d’estimer a posteriori le score de
Rankin pour tous les cas issus de la littérature était également impossible du fait de 1’hétérogénéité
des données présentées.

En conclusion, la sarcoidose médullaire peut parfois prendre I’aspect d’une myélopathie cervicale
compressive et conduire a une chirurgie potentiellement néfaste. Une prise de contraste
leptoméningée et un hypersignal T2 dépassant le niveau de sténose doivent étre considérés comme
des atypies pour une myélopathie présumée arthrosique et conduire a des explorations plus
approfondies. Une évolution défavorable et des séquelles a long terme sont fréquentes. Dans les cas
de doute diagnostique ou en cas d’aggravation secondaire post-opératoire, une IRM cervicale et une
imagerie thoracique doivent €tre réalis€s a la recherche d’une prise de contraste ou d’adénopathies.
Les corticoides doivent €tre introduits rapidement apres le diagnostic dans le but de limiter les

séquelles neurologiques.
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Tableau 2. Prise en charge médicale et chirurgicale, évolution
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Légendes des figures

Figure 1 Patient #1 (IRM en coupes sagittales, pour chaque temps A, B ou C: 1 = séquence de
pondération T2, 2 = séquence T1, 3 = T1 avec injection de Gadolinium). A - IRM préopératoire :
hypersignal intramédullaire en séquence de pondération T2 (A1, fleche blanche verticale) au niveau
de la sténose cervicale (fleche grise verticale), en hyposignal T1 (A2) avec rehaussement injection
de Gadolinium (A3, fleche blanche horizontale). B - IRM post opératoire immédiate : majoration de
I’hypersignal T2 (B1, fleche épaisse) et du rehaussement apres injection de Gadolinium (B3, fleche
épaisse). C - IRM post traitement immunosuppresseur (apres 12 mois) : diminution de I’hypersignal

T2 intramédullaire (C1) et quasi-disparition de la prise de contraste (C3).

Figure 2 Patient #2 (IRM en coupes sagittales, pour chaque temps A, B ou C: 1 = séquence de
pondération T2, 2 = séquence T1, 3 = T1 avec injection de Gadolinium (pour A et B)). A - IRM
préopératoire : hypersignal T2 intra-médullaire étendu (Al, fleche blanche verticale) dépassant la
zone de sténose arthrosique (fleche noire verticale), en hyposignal T1 (A2) avec un rehaussement
focal en pondération T1 apres injection de Gadolinium (A3, fleche blanche fine). B - IRM post
opératoire immédiate: majoration importante de 1’hypersignal intramédullaire (B1) associé a un
cedeme de la moelle spinale (fleche épaisse) et majoration du rehaussement en T1 apres injection de
produit de contraste (B3, fleche épaisse). C - IRM post traitement immunosuppresseur (apres 8

mois): franche diminution de ’hypersignal T2 et disparition de 1’cedéme médullaire (C1 et C2).

Figure 3 Patient #3 (IRM en coupes sagittales, pour chaque temps A, B ou C: 1 = séquence de
pondération T2, 2 = séquence T1, 3 = T1 avec injection de Gadolinium). A - IRM préopératoire :
hypersignal T2 (fleche blanche verticale) plus étendu que la sténose cervicale (fleche grise
verticale), associé a un rehaussement intramédullaire et leptoméningé sur les images en T1 lors de
I’injection de Gadolinium (A3, fleche blanche horizontale). B - IRM post opératoire immédiate:

majoration de I’hypersignal intramédullaire T2 (B1) associé a un cedeme de la moelle spinale (B2,




hyposignal T1, fleche épaisse) et majoration du rehaussement en T1 apres injection de produit de
contraste (B3, fleche fine). C - IRM post traitement immunosuppresseur (apres 7 mois): diminution

mais persistance d’un hypersignal T2 et d’une prise de contraste modérée (C1, C3, fleches
b
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