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Un syndrome cérébelleux révélant un syndrome
de Gougerot-Sjö gren primitif

Primary Sjögren’s syndrome revealing cerebellar syndrome
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Le syndrome de Gougerot-Sjögren est une maladie auto-

immune fréquente qui pourrait toucher près de 0,4 % de la

population adulte française. Outre le classique syndrome sec,

cette maladie peut s’associer à des manifestations systémi-

ques extraglandulaires. Les atteintes du système nerveux

central sont rares et liées à une vascularite ou un processus de

démyélinisation. Dans des cas exceptionnels, ces atteintes

peuvent révéler la maladie.

Une patiente de 71 ans, aux antécédents d’HTA traitée par

amlodipine, était hospitalisée pour un syndrome cérébelleux

statique et cinétique. Les signes étaient apparus progressive-

ment en deux semaines associés à une altération de l’état

général, et une dysarthrie avec une majoration progressive des

signes. L’examen clinique retrouvait un discret déficit moteur

général et des signes d’irritation pyramidale. La dysarthrie

était majeure associée à des dyskinésies bucco-faciales. L’IRM
Fig. 1 – IRM

Pour citer cet article : Meriglier E, et al. Un syndrome cérébelleux révélant u
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encéphalique montrait des hypersignaux en T2 FLAIR de la

substance blanche supra- et infra-tentorielle, associée à une

atteinte des noyaux gris centraux thalamiques et lenticulaires

bilatéraux (Fig. 1 et 2). La numération formule sanguine et

l’ionogramme étaient normaux. La ponction lombaire retro-

uvait 11 éléments blancs/mm3 à prédominance lymphocytaire

sans perturbation de la glycorachie et protéinorachie. Le bilan

immunologique montrait des facteurs antinucléaires supéri-

eurs au 1/640e et des anticorps anti-SSA fortement positifs,

anti-SSB faiblement positifs. Le reste du bilan auto-immun

dont les anticorps neuronaux était négatif. Les sérologies VIH,

hépatites B et C revenaient négatives. Le scanner thoraco-

abdomino-pelvien et TEP scanner étaient sans particularité.

L’électroencéphalogramme était normal. L’électrophorèse des

protides sériques montrait une gammapathie polyclonale à

18 g/L. La biopsie des glandes salivaires accessoires retrouvait
 T2*.
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Fig. 2 – IRM T2 FLAIR. Atteinte de la substance blanche

sus-tentorielle et des noyaux gris centraux.
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un grade IV de la classification de Chisholm. Le test de

Schirmer se révélait positif et le flux salivaire était inférieur à

0,10 mL/min. En reprenant l’interrogatoire, on notait l’appari-

tion récente d’un syndrome sec buccal. Le diagnostic de

syndrome de Gougerot-Sjögren était retenu. Une corticothé-

rapie était initiée par voie orale à la dose de 1 mg/kg/j en

association avec du cyclophosphamide (3 bolus de 500 mg/

m2 toutes les 2 semaines puis 3 bolus toutes les 4 semaines).

L’amélioration était nette au niveau du syndrome cérébelleux

dès la deuxième cure mais l’amélioration de la dysarthrie

n’était que partielle.

L’atteinte neurologique au cours du syndrome de Gougerot-

Sjögren est diversement appréciée au vu de l’hétérogénéité

des signes cliniques. L’atteinte nerveuse périphérique est la

plus fréquente et pourrait représenter près de 20 % des cas. Le

mécanisme physiopathologique serait en rapport avec une

vascularite des vasa nervosum responsable d’atteinte axonale

secondaire à un phénomène ischémique. L’atteinte la plus

fréquente est la survenue d’une névralgie du trijumeau.

D’autres entités sont évocatrices à type de polyneuropathie

sensitive pure par atteinte du ganglion rachidien postérieur et

parfois des polyneuropathies sensitivomotrices ou encore de

mononeuropathies multiples. La neuropathie des petites

fibres doit être évoquée devant toute symptomatologie

douloureuse diffuse et pourrait représenter près d’un tiers

des cas de neuropathies périphériques associées au syndrome

de Gougerot-Sjögren [1]. Les atteintes du système nerveux

central restent rares et peuvent parfois réaliser des tableaux

cliniques proches de la sclérose en plaques [2] par des

processus de démyélinisation. Ces manifestations sont

exceptionnellement révélatrices du syndrome de Gougerot-

Sjögren [3]. Une neuropathie périphérique est associée dans

près de 60 % des cas [4]. Les manifestations cliniques sont

polymorphes, pouvant être diffuses (troubles cognitifs,

méningo-encéphalites) ou focales [5] responsables d’atteintes
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sus- ou sous-tentoriels : hémiparésie, hémidysesthésie,

dysarthrie, syndrome cérébelleux, ophtalmoplégie internu-

cléaire, nystagmus. . . Leurs survenues sont généralement

progressives. Le syndrome cérébelleux est une atteinte

encéphalique focale rare se traduisant par une atteinte des

pédoncules cérébelleux. Il peut être isolé ou bien-être associé à

d’autres symptô mes neurologiques. Cette atteinte reste non

spécifique et peut poser des difficultés diagnostiques laissant

évoquer une association fortuite du syndrome de Gougerot-

Sjögren à ce tableau neurologique. La négativité ou faible

positivité du bilan immunologique est possible [5].

L’IRM peut être normale ou révéler des anomalies non

spécifiques à type d’hypersignaux T2, punctiforme ou nodu-

laire, de la substance blanche périventriculaire ou juxta-

corticale intéressant plus rarement les noyaux gris centraux

ou le cortex [6]. Il n’y a pas nécessairement de corrélation entre

ces anomalies IRM et la présence de signes neurologiques [7].

Le traitement fait généralement appel aux corticoı̈des ou

l’association corticoı̈des–cyclophosphamide. L’azathioprine

peut constituer une alternative [5,8]. L’évolution est très

variable allant d’une amélioration spectaculaire à l’absence

d’effet. Dans notre cas, l’effet a été franc concernant le

syndrome cérébelleux mais très modéré pour sa dysarthrie.

Déclaration d’intérêts
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