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Nouveaux criteres de diagnostic recommandés pour la sclérose

en plaques : Directives du Bureau International pour le

Diagnostic de la Sclérose en Plaques

W. Ian McDonald, FRCP', Alistair Companon, FRCP?, Gilles Edan, MD?, Donald Goodkin®, Hans Peter
Harting, MD”’, Fred D. Lublin, MD®, Henry F. McFarland, MD’, Donald W. Pary, MD®, Chris H. Polman,
MD’, Stephen C. Reingold, PhD'?, Magnhild Sandberg-Wolheim, MD"', William Sibley, MD", Alan
Thompson, MD", Stanley van den Noort, MD", Brian Y. Weinshenker, MD', et Jerry S. Wolinsky,

MD

Le Bureau International pour le Diagnostic de la Sclérose en Plaques présente une révision des critéres de
diagnostic de la sclérose en plaques. Ceux-ci restent centrés sur la mise en évidence objective de la
dissémination temporelle et spatiale des 1ésions. On intégre l'imagerie par résonance magnétique avec les
méthodes de diagnostic cliniques ou paracliniques. Les critéres ainsi révisés rendent le diagnostic plus
facile chez les patients présentant plusieurs symptomes, le type "monosymptomatique”de la maladie, le
cas typique évoluant par poussées et rémissions, le cas évoluant de maniére plus insidieuse sans poussées
ni rémissions clairement marquées. Certains termes utilisés autrefois tels que " cliniquement bien définis"
ou "probabilité de sclérose en plaques" ne sont plus recommandés a ce stade. Actuellement, le résultat du
diagnostic est :

-- "sclérose en plaques"”

-- "sclérose en plaques possible” (dans le cas ou il y a possibilité de sclérose en plaques mais le diagnostic
restant équivoque).

-- " absence de sclérose en plaques ".

Comme le diagnostic de sclérose en plaques diagnostic sont le résultat d'une combinaison
ne peut étre établi sur base d'un seul indice d'examens cliniques et paracliniques'?. La
clinique ou d'un seul résultat d'examen, les derniere révision formelle des critéres de
criteres nécessaires a I'établissement du diagnostic de la sclérose en plaques date de
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1982, une époque a laquelle le degré de
certitude du diagnostic se définissait en
catégories allant de "sclérose en plaques
établie sur base d'indices cliniques",
"sclérose en plaques établie sur base des
examens de laboratoire”, '"sclérose en
plaques probable d'aprés les signes
cliniques", "sclérose en plaques probable
d'aprés les examens de laboratoire". En
juillet 2000, se sont tenues 4 Londres les
assises du Bureau International pour le
Diagnostic de la Sclérose en Plaques sous les
auspices de la Société américaine de
Sclérose en Plaques (US NMSS) et de la
Fédération internationale des Sociétés de
Sclérose en Plaques (IFMSS) dans le but de
réexaminer les criteres de diagnostic
existants et d'y apporter les changements
nécessaires. Le bureau s'est mis a la tiche

afin de définir des critéres de diagnostic
utilisables par les médecins dans leur
pratique et pouvant é&tre adaptés, si

nécessaire, aux €tudes cliniques. Le Bureau
décida aussi d'inclure l'imagerie par
résonance magnétique (MRI) dans le schéma
diagnostique général étant donné son
extraordinaire capacité d’estimer I’évolution
de la pathologie. On y ajouta aussi un
schéma diagnostique pour la maladie se
présentant sous forme primaire progressive’
caractérisée par l'absence de poussées et
rémissions dés son départ. Jusque-13, en
effet, ni I'un ni l'autre n'avaient été intégré
dans les critéres de diagnostic. Le Bureau
s'est réuni aussi afin de clarifier certaines
définitions habituellement utilisées dans les
diagnostics de sclérose en plaques et, chaque
fois que c'était possible, de simplifier les
définitions et les classifications utilisées.
Tandis qu’il affinait les critéres de diagnostic
afin de tenir compte de la meilleure
compréhension actuelle de la maladie ainsi
que des nouvelles technologies, le bureau
s'est efforcé de retenir les parties utilisables
des anciens critéres. Parmi les conclusions
générales de la discussion, le Bureau a
retenu celles-ci en particulier.

Faire la preuve objective de la
dissémination spatiale et temporelle
des [ésions typiques de la sclérose en
plaques est essentiel dans
1'élaboration d'un diagnostic siir tout
comme il en est de Il'exclusion
d'autres explications que la sclérose
en plaque pour dépeindre certains
signes cliniques.

La confirmation clinique de Ia
maladie repose principalement sur un
ensemble de signes cliniques
objectivement définis. La prise en
compte de I'historique des
symptomes peut conduire a une
suspicion de la maladie mais, en
aucun cas, celle-ci ne suffira par elle-
méme en tant que diagnostic de la
sclérose en plaques. Il reste possible
de poser un diagnostic de sclérose en
plaques uniquement sur base de
signes cliniques si I’on peut mettre en
évidence des Iésions multiloculaires
séparées dans le temps de maniére
objective.

Des examens radiologiques - RMN

comprise - et des examens de
laboratoire comme l'analyse du
liquide céphalo-rachidien (LCR)

ainsi que les potentiels évoqués
visuels (VEP) peuvent s'ajouter au
diagnostic clinique lorsque les signes
cliniques ne permettent pas, a eux
seuls, de poser un diagnostic. Ces
examens apportent d'autres types
d'informations et leur valeur dépend
du contexte ou le diagnostic est posé.
Chaque examen présente ses limites
de sensibilit¢ et de spécificité.
L'imagerie par résonance magnétique
est considérée comme I'examen le
plus sensible et le plus spécifique.
Comme l'analyse du liquide céphalo-
rachidien (LCR) apporte un autre
type d'information (en ce qui
concerne le processus inflammatoire



et les anomalies immunologiques),
cet examen peut étre utile quand le
tableau clinique est inhabituel ou
bien lorsque les critéres requis pour
établir un diagnostic par RMN ne
sont pas réunis. Les potentiels
évoqués visuels (VEP) peuvent
donner une information
complémentaire dans les situations
ou limagerie par  résonance
magnétique réveéle peu d'anomalies
(en particulier chez les patients
atteints de la forme progressive
primaire avec une myélopathie
progressive) ou bien quand les
anomalies détectées par RMN sont
moins spécifiques (en particulier
chez les individus plus A4gés
présentant un facteur de risque pour
l'apparition de troubles ischémiques
microvasculaires ou encore chez les
individus présentant des anomalies
radiologiques qui ne répondent pas
aux criteres de spécificité de la
RMN).

Des examens complémentaires par
potentiels évoqués ne semblent pas
offrir une contribution considérable
au diagnostic de la sclérose en
plaques®.

Apres une investigation en vue
d’établir un diagnostic, un individu
est habituellement classé comme
atteint de sclérose en plaques ou
n'ayant pas la sclérose en plaques. Le
patient qui présente un tableau
clinique suggestif de MS, mais dont
les résultats d'examens n'ont pas
encore €té évalués ou qui présente
seulement certains des critéres
nécessaires, est classé comme
"sclérose en plaques possible".
D'autres sous-catégories basée sur les
examens effectués pour
I'établissement du diagnostic
("cliniquement  établi",  "d'aprés
examens de laboratoire", etc.) ne sont

pas nécessaires.
Définitions

Le Bureau a revu les définitions utilisées
dans le passé pour établir un diagnostic afin
de clarifier les termes a utiliser dans le futur.

Qu'est-ce qu'une "poussée” ?

Une "poussée" (exacerbation, rechute) se
rapporte a un épisode de troubles
neurologiques typiques de la sclérose en
plaques, étant entendu que des études
clinicopathologiques ont montré que les
lésions responsables de ces troubles sont de
nature inflammatoire avec démyélinisation.
Malgré certaines divergences d'opinion, le
Bureau est tombé d'accord pour admettre
qu'une poussée, qu’elle soit constatée
subjectivement ou objectivement, doit durer
24 heures au minimum®. Ceci suppose que
des observations cliniques pertientes seront
effectuées démontrant que cet événement
n'est pas une "pseudo poussée" imputable a
une augmentation de la température
corporelle’ ou une infection. Si une suspicion
de poussée peut-étre évoquée d'aprés un
historique subjectif donné par le patient, il
est nécessaire d'avoir sous la main des
données cliniques objectives confirmant les
1ésions pour établir le diagnostic de sclérose
en plaques. Des épisodes paroxystiques
isolés (un spasme tonic, par exemple) ne
constituent pas une poussée. En revanche,
plusieurs épisodes intervenant dans un
intervalle inférieur a 24 heures peuvent étre
considérés comme tel.

Comment faut-il mesurer l'intervalle entre
les poussées ?

En ce qui concerne la séparation temporelle
des poussées, il a été accepté qu'un intervalle
de trente jours devait s'étre écoulé entre le
début du premier événement et le début de
I'événement suivant.. Cette interprétation a
l'avantage d'étre moins ambigué que la prise
en compte de l'intervalle entre le moment de
la récupération de la premiére poussée



jusqu'au début de la suivante ainsi qu'on le
suggere selon la définition du "Poser

Committee" .

Comment le terme anomalie est-il défini
selon les examens paracliniques ?

RMN. La résonance magnétique nucléaire
du cerveau peut fournir la preuve de la
dissémination  spatiale et temporelle des
lésions. Il est admis que des critéres
d'anomalie extrémement rigoureux doivent
étre établis avant de poser un diagnostic de
sclérose en plaques d'aprés des lésions
détectées par résonance  magnétique
nucléaire. Parmi tous ceux qui ont été
proposés, les membres du bureau ont choisi
ceux qui résultent des études de Barkhof et
al.’ et celles de Tintoré et al’. Au moins 3
des 4 critéres suivants sont requis pour
retenir le diagnostic de SEP :

- 1. Une lésion T1 rehaussée par le
gadolinium, ou 9 Iésions hyperintenses T2
en |’absence de Iésion T1.

- 2. Aumoins une Iésion sous-tentorielle.
- 3. Au moins une lésion juxta-corticale.

- 4. Aumoins 3 Iésions préventriculaires

Les lésions seront d’ordinaire égales ou
supérieures 2 3 mm en largeur (en coupe
transversale). Ces critéres fournissent un
niveau de sensibilité acceptable tout en
apportant une spécificité et une fiabilité
meilleures que les critéres proposés par
Fazekas et al*’ et Paty et al'”.

La mise en évidence de la dissémination
temporelle des Iésions est exposée ci-
dessous en relation avec chacun des modes
de présentation clinique (voir tableau 2). Les
criteres dérivés de Barkhof et al® ne
s'appliquent pas aux Iésions détectées dans la
moelle épiniere. Les données prospectives
actuelles sont insuffisantes pour définir plus
avant le role des Iésions de la moelle
épiniére dans le diagnostic. Cependant les
caractéristiques et la distribution des lésions
de la moelle épiniére sont bien décrites dans

le cas de la sclérose en plaques de méme que
leur absence chez les personnes en bonne
santé y compris chez les sujets plus 4gés''.
On ne doit observer que peu ou pas de
gonflement de la moelle, méme s'il existe
quelques exceptions, et ces lésions de la
moelle épiniere doivent apparaitre de
mani¢re non équivoque comme images
"hyperintenses T2, d'une dimension de 3 mm
au moins mais cependant inférieures a la
longueur de deux segments vertébraux . De
plus, elles ne peuvent affecter la totalité de la
section transverse de la moelle’. En
conséquence, des lésions de la moelle
pourraient, dans certaines situations (certains
syndromes isolés cliniquement'® ou certains
cas ou la maladie évolue progressivement
dés le début’) compléter des informations
lacunaires obtenues au départ des scanners
RMN du cerveau. S'il existe donc une
possibilité qu'en I'absence de lésions dans le
cerveau, deux lésions ou plus situées dans la
moelle et clairement séparées dans le temps
et/ou dans l'espace pourraient satisfaire aux
critéres, on attend toujours des données
prospectives a cet égard et on peut espérer
que des recherches ultéricures apporteront
les informations nécessaires concernant la
sensibilité et la spécificité des images et
suffisantes pour le diagnostic de la sclérose
en plaques au niveau de la moelle épiniére.

L'analyse du Liquide Céphalo-Rachidien
(LCR)

Les anomalies observées dans l'analyse du
liquide céphalo-rachidien peuvent apporter
une confirmation de la nature immunitaire
et inflammatoire des lésions. Cette analyse
peut étre utile quand les critéres sont
douteux (quand il y a manque de spécificité
comme cela se produit chez des patients
agés) ou bien quand le tableau clinique est
atypique. Une analyse du liquide céphalo-
rachidien ne donne pas d'information sur la
dissémination des 1ésions ou sur leur
répartition temporelle et spatiale.

Dans l'optique du diagnostic de la sclérose



en plaques, les anomalies apparaissant dans
'analyse du liquide céphalo-rachidien (en
utilisant de préférence la technique de
focalisation isoélectrique) sont définies par
la présence de bandes IgG oligoclonales se
différenciant de toutes les autres bandes du
méme type dans le sérum et/ou 1par la
présence dun index IgG élevé'™". La
réaction lymphocytaire peut varier de 5 a
50/mm3. Il est généralement admis que la
qualité des analyses du LCR est variable en
fonction des laboratoires, des régions ou des
pays. 1l appartient au praticien, s'il inclut les
résultats de telles analyses, de s'assurer
qu'elles ont été effectuées de la maniére la
plus reproductible, avec une technologie
mise au gofit du jour. En l'absence de telles
précautions, il pourrait en résulter des
mesures peu fiables ainsi qu'un diagnostic
incorrect.

Les Potentiels évoqués Visuels

Les anomalies du potentiel évoqué typiques
de la sclérose en plaques (retardé mais avec
une forme d'onde bien conservée'®) peuvent
étre utilisées pour compléter les informations
données par un examen clinique* et ajouter
une preuve objective de la présence d'une
deuxiéme lésion pour autant que la seule
lésion s'exprimant cliniquement n'affecte pas
la vision. Tout comme pour la résonance
magnétique nucléaire et l'analyse du liquide
céphalo-rachidien il est essentiel de fournir
une interprétation correcte des résultats.

Schéma du diagnostic

Le tableau 3 indique les étapes a franchir
pour établir un diagnostic de sclérose en
plaques. Dans ce schéma, le type de tableau
clinique est présenté dans la colonne de
gauche. Les données nécessaires pour établir
le diagnostic de sclérose en plaques sont
indiquées dans la colonne de droite pour
chacun de ces types. Si I'un des critéres n'est
pas rempli, il en résultera un diagnostic de
"sclérose en plaques possible" attendant
d'autres analyses ou de "sclérose en plaques

absente". L'ordre de présentation des
différents "tableaux cliniques" dans le
tableau 3 est intentionnel : le bureau pense
que le diagnostic est le plus facile quand
apparaissent deux poussées, ainsi qu’en
présence d’un tableau clinique suggestif d’au
moins deux lésions différentes, alors que le
diagnostic =~ peut devenir extrémement
difficile face 4 un tableau neurologique
insidieux suggérant une SEP. Les étapes
suivantes rendent compte d'un diagnostic de
plus en plus difficile & poser pour se terminer
avec "progression neurologique insidieuse
suggérant la sclérose en plaques". Les
critéres supplémentaires nécessaires pour
conclure & un diagnostic de sclérose en
plaques deviennent d’autant plus sévéres que
les indices du tableau clinique sont moins
évidents. Comme indiqué ci-dessous, il est

nécessaire d'effectuer un suivi continu
comprenant des  contrdles  cliniques
complémentaires, des examens de

laboratoire et, en particulier, la résonance
magnétique nucléaire s'il n'est pas possible
de poser le diagnostic sur base des seuls
signes cliniques obtenus au premier examen.

Deux poussées ou plus, certitude clinique
objective de deux lésions ou plus.

Deux poussées certaines, typiques de la
sclérose en plaques, confirmées par la mise
en évidence objective de deux Ilésions
espacées dans le temps et nécessairement
pluriloculaires peuvent suffire a établir un
diagnostic de sclérose en plaques sur base
d'éléments cliniques. Il n'est pas nécessaire
d'y ajouter d'autres examens. Cependant on
pourrait s'attendre a ce qu'un tel examen -
résonance magnétique, analyse du liquide
céphalo-rachidien, ou potentiels évoqués -
révelerait des anomalies s'il était effectué.
S'ils étaient entrepris sans révéler d'anomalie
typique de la sclérose en plaques, il serait
nécessaire de prendre beaucoup de
précautions avant de faire le diagnostic de
sclérose en plaques. 11 faut insister sur le fait
qu'il ne doit y avoir aucune autre explication



que la sclérose en plaques pour rendre compte du tableau clinique.

Tableau 2. Critéres pour la dissémination temporelle des 1ésions détectées par Résonance Magnétique
Nucléaire.

1. Pour un premier scanner effectué trois mois ou plus aprés un premier événement "clinique”, la présence d'une
lésion apparente sur une image marquée au gadolinium est suffisante pour démontrer la dissémination temporelle
pour autant qu'elle ne soit pas détectée sur le site impliqué dans ce premier événement "clinique". S'il n'y a pas
d'autre Iésion apparaissant sur un cliché marqué au gadolinium & ce moment, il sera nécessaire d'effectuer un autre
scanner de contrdle plus tard. Le moment ot on fera ce scanner de suivi n'est pas tout a fait important mais il est
recommandé de le faire dans les trois mois*. Une nouvelle lésion en T2 ou apparaissant sur un cliché marqué au
gadolinium suffira comme critére de dissémination temporelle.

2. Si le premier cliché (scanner) est effectué moins de trois mois aprés 'apparition du premier événement clinique, un
second cliché effectué trois mois ou plus aprés le premier événement clinique faisant apparaitre une nouvelle 1ésion,
est un critére suffisant de la dissémination temporelle des lésions. Cependant, si aucune nouvelle Iésion n'apparait sur
ce second cliché, un cliché ultérieur effectué moins de trois mois aprés ce premier cliché faisant apparaitre une
nouvelle 1ésion en T2 ou une lésion apparaissant renforcée au Gd sera suffisante.

Tableau 3

Tableau clinique Données supplémentaires requises pour le diagnostic
de sclérose en plaques

Deux ou plus de deux poussées, certitude clinique Aucune®

objective de deux Iésions ou plus

Deux poussées ou plus, certitude clinique objective d'une Dissémination spatiale identifiée par RMN®

Iésion ou
Deux Iésions ou plus détectées par RMN et compatibles
avec la sclérose en plaques plus analyse LCR® positive.
ou
Attente d'une poussée ultérieure impliquant un autre site

Une poussée; certitude clinique de la présence de deux Dissémination temporelle identifiée par RMN¢
1ésions ou plus. ou
Deuxiéme poussée identifiée cliniquement

Une poussée; certitude clinique objective de la présence  Dissémination spatiale identifiée par RMN®

d'une 1ésion (tableau clinique monosymptomatique d'un  ou

syndrome isolé) Deux Iésions ou plus identifiées par RMN® et
compatibles avec la sclérose en plaques plus analyse du
liquide céphalo-rachidien positive®
et
dissémination temporelle identifiée par RMN?
ou
Deuxiéme poussée identifiée cliniquement

Progression neurologique insidieuse suggérant la sclérose Analyse du liquide céphalo-rachidien positive®
en plaques et
Dissémination spatiale
identifiée par
1) 9 Iésions en T2 ou plus dans
dans le cerveau ou 2) deux lésions
ou plus dans la moelle épiniére ou 3)
de 4 a 8 1ésions cervicales plus 1
lésion dans la moelle épiniére.




ou
potentiels évoqués anormaux
associés avec 4 a 8 lésions cervicales
ou moins de 4 1ésions cervicales et
1 1ésion dans la moelle épiniére
identifiée par RMN
et
Dissémination temporelle identifiée par
RMN*

ou progression continue sur une année

Si les criteres indiqués ci-dessus sont remplis, le diagnostic sera sclérose en plaques ; s'ils ne le sont pas totalement,
le diagnostic sera "sclérose en plaques possible" ; si tous les critéres ont été vérifiés sans étre remplis le diagnostic est
"sclérose en plaques absente".

a [l n'est pas nécessaire d'effectuer d'autres analyses; cependant si d'autres examens [résonance magnétique nucléaire
(RMN), analyse du liquide céphalo-rachidien (LCR)] sont entrepris et se révélent négatifs il faut étre trés prudent
avant d'établir un diagnostic de sclérose en plaques. D'autres hypothéses doivent étre envisagées. Il ne doit pas y
avoir de meilleures explications pour expliquer le tableau clinique.

b Pour démontrer la dissémination spatiale par RMN, il faut répondre aux critéres dérivés de Barkhof et al® et Tintoré
& al (voir tableau 1).

¢ analyse liquide céphalo-rachidien (CSF) positive définie par 'apparition de bandes oligoclonales détectées par des
méthodes établies (de préférence la technique de focalisation isoélectrique), bandes différentes de toutes les autres
bandes détectées dans le sérum ou un index IgG plus élevél ™.

d pour démontrer la dissémination temporelle par RMN, il faut répondre aux critéres dont la liste se trouve au tableau
2

e Potentiel évoqué anormal d'un type constaté en sclérose en plaques (retardés avec une forme d'onde préservée)'®.

Deux poussées ou plus, certitude clinique de la p

résence d'une Ilésion. lésions. Une autre possibilité, si on

Pour poser un diagnostic de sclérose en
plaques il est nécessaire d'établir avec
certitude la présence objective d'une seconde
lésion afin de démontrer la dissémination
spatiale des I€sions. Il est possible d'obtenir
cette certitude au départ d'une image de
résonance magnétique nucléaire du cerveau
répondant aux critéres développés par
Barkhof et al° et Tintoré et al’ (voir tableau
1). Une lésion de la moelle peut prendre la
place de l'une des lésions du cerveau.
Eventuellement, si les données fournies par
les images de résonance magnétique ne
remplissent pas ces exigences, la présence
d'au moins deux lésions cervicales ou une
Iésion cervicale et une lésion de la moelle
d'une apparence cohérente avec la sclérose
en plaques ainsi qu'une analyse du LCR
anormale (pour éviter d'interpréter comme
inflammatoires des lésions vasculaires non
spécifiques) peuvent é&tre utilisées pour
confirmer la dissémination spatiale des

n'effectue pas de résonance magnétique, est
d'attendre une nouvelle poussée confirmée
de mani¢re clinique impliquant une autre
région confirmant la dissémination spatiale.

Une poussée, confirmation clinique de deux
lésions ou plus.

Il faut démontrer la survenue des lésions
dans le temps avant de poser un diagnostic
de sclérose en plaques. Cette confirmation
peut se faire via une image de résonance
magnétique nucléaire. Il est cependant
nécessaire d'apporter toute son attention a
l'intervalle séparant les événements cliniques
et la réalisation des images de résonance
(voir tableau 2). Il faut au moins trois mois
écoulés entre les événements cliniques et la
confirmation d'une nouvelle Iésion. (cet
intervalle de temps est arbitraire mais il
réduit le risque d'erreur de diagnostic dans
les cas d'une encéphalomyélyte récurrente’’.



En l'absence de résonance magnétique, une
deuxi¢me poussée confirmée cliniquement
est indispensable pour satisfaire aux critéres
de dissémination temporelle.

Une poussée, confirmation clinique objective
d'une lésion.

11 faut démontrer la dissémination spatiale et
temporelle des Iésions avant de poser un
diagnostic de sclérose en plaques. La
situation typique habituelle est celle d'un
patient se présentant avec un seul syndrome
clinique suggérant la sclérose en plaques (ce
qu'on appelle « tableau monosymptomatique
»). Avant de poser le diagnostic de sciérose
en plaques, il faut en plus

Dconfirmer la dissémination spatiale des
lésions via une résonance magnétique
nucléaire comme décrit plus haut (voir aussi
tableau 1) ou, en absence de cet examen,
confirmer la présence de deux lésions au
moins dans le cerveau accompagnées d'une
analyse LCR positive et

2) confirmer la dissémination temporelle des
lésions a démontrer comme pour les patients
se présentant avec une poussée et la
confirmation clinique de deux lésions (voir
ci-dessus et le tableau 2).

3) dans cette situation encore, si une
résonance magnétique nucléaire n'a pas été
effectuée, la survenue d'une deuxiéme
poussée  démontrée  cliniquement et
impliquant un site différent pourra satisfaire
aux critéres de dissémination temporelle et
spatiale.

Progression Neurologique Insidieuse suggérant
la Sclérose En Plaques

La maladie se présentant sous cette forme est
souvent difficile a diagnostiquer du fait que
les poussées typiques sont absentes et qu'il
est difficile de mettre en évidence Ia
dissémination temporelle des Iésions ainsi
que leur dissémination spatiale. Il a été
particulierement difficile de trouver un
consensus sur les critéres de diagnostic pour
le groupe des sujets atteints de cette forme
particuliere de la maladie pour la raison que

les données publiées pour ces cas sont
beaucoup plus lacunaires que pour les autres
tableaux cliniques. C'est ainsi que les critéres
sévéres proposés dans un « position paper »°
(un ensemble de recommandations établies
par un panel d’experts — qui « prennent
position »-)publié récemment ont servi de
base pour établir les critéres du diagnostic.
Le bureau admet que des modifications
pourront étre introduites & mesure que
d'autres informations deviendront
disponibles.

Pour établir un diagnostic sir lorsque la
maladie se présente sous pareil tableau
clinique, la majorité du bureau a admis
qu'une analyse LCR présentant des signes
anormaux d'inflammation immunitaire est
indispensable ainsi qu'une confirmation de la

dissémination  spatiale des lésions
(déterminée par résonance magnétique
nucléaire ou potentiecl évoqué visuel

anormal) et temporelle (confirmée par une
résonance magnétique nucléaire ou une
progression continue du handicap au cours
d'une année). Ce n'est que si ces critéres sont
rencontrés qu'on peut établir un diagnostic
"sclérose en plaque primaire progressive"
(voir tableau 3).

Pas de meilleure explication

Le bureau insiste sur le fait que, méme si les
signes cliniques et les analyses paracliniques
sont fortement en faveur de la sclérose en
plaques, il faut, pour faire un diagnostic siir
de SEP, qu’il n’y ait pas de meilleures
explications de P’apparition des anomalies
cliniques et paracliniques.

Discussion

Traditionnellement, le diagnostic de sclérose
en plaques repose sur un faisceau d'indices,
cliniques et paracliniques, conduisant a un
diagnostic positif éliminant toutes les autres
possibilités. Parmi ces indices, ceux qui
concourent a mettre en évidence une maladie
d'origine inflammatoire -- récurrente ou
progressive -- constituent des indications clé.



Le bureau international pour le diagnostic de
la sclérose en plaques réaffirme la nécessité
de démontrer la dissémination spatiale et
temporelle des événements cliniques et des
Iésions, critéres bien établis de diagnostic, et
le schéma de diagnostic proposé est organisé
pour mettre ce point en évidence. La panel
d’experts réinsiste sur la nécessité d'établir
avec certitude ’existence clinique objective
des poussées ou leur progression (un
symptome ne suffit pas) étant donné
I'importance du diagnostic de SEP pour
établir un traitement.

Les critéres présentés ici sont destinés aux
médecins dans la pratique de leur métier. On
espere que les cliniciens trouveront a leur
portée les technologies nécessaires a la
confirmation de leurs présomptions
cliniques. Cependant le bureau admet que
l'acces a certaines technologies avancées
telles que la RMN risque d'étre limité dans
certaines parties du monde ; dans ce cas,
lorsqu'il n'y a pas d'autres possibilités pour
remplacer l'imagerie (comme I'analyse du
liquide céphalo-rachidien et les potentiels
évoqués visuels), un diagnostic "sclérose en
plaques possible" sera posé jusqu'a ce qu'une
évolution ultérieure de la maladie permette
de mettre en évidence au moins deux
poussée ainsi que deux Iésions séparées
cliniquement confirmées.

Il est admis également que les méthodes
ainst que la sensibilité des analyses
paracliniques varie sensiblement selon les
régions du monde. Les recommandations du
bureau ont été établies en fonction d'un acces
supposé a l'imagerie RMN, l'analyse du LCR
et les potentiels évoqués visuels de la
meilleure qualité possible effectués selon le
les technologies les plus récentes. Par
exemple, dans le cas de l'imagerie utilisée
pour démontrer la dissémination temporelle
des lésions, il est nécessaire de pouvoir
effectuer une comparaison précise de la
position des lésions sur des images
effectuées a des intervalles de temps afin de

déterminer  l'apparition de nouvelles
Iésions'®. Si le médecin n'est pas certain de
la qualit¢ et de la reproductibilité d'une
quelconque des analyses paracliniques, il
prendra d'extrémes précautions lorsqu'il les
utilise afin d'étayer son diagnostic de
sclérose en plaques. Le bureau espére que
ces recommandations encourageront une
plus grande uniformité et un degré de
confiance plus élevé dans l'utilisation de ces
technologies.

Les recommandations du bureau
représentent une approche pragmatique
permettant d'établir un diagnostic de sclérose
en plaques lorsque celle-ci se présente dans
les formes les plus typiques. Il est important
de noter que ces recommandations sont
établies sur la base des données et de
l'expérience disponibles pour des adultes
agés de 10 a 59 ans présentant les formes les
plus typiques de la sclérose en plaques dans
les cas oul les signes cliniques se présentent
comme raisonnablement en faveur de la
sclérose en plaques. I1 faut prendre des
précautions particuliéres lorsqu'on établit un
diagnostic de sclérose en plaques chez des
sujets plus jeunes ou plus 4gés, chez ceux
qui présentent les signes d'une maladie
progressive ainsi que ceux qui présentent des
indices inhabituels ou bien un tableau
"atypique" dans un état de démence,
d'épilepsiec ou d'aphasie. Dans ces cas,
d'autres signes confirmés par analyse LCR
ou potentiel évoqué visuel peuvent aider a
garantir une certitude supplémentaire pour
un diagnostic de sclérose en plaques. Ceux-
ci ne sont pas indispensables, cependant,
dans des cas plus typiques. Dans ces cas
"inhabituels", limportance d'un suivi
ultérieur n'est pas a négliger.

I1 existe des ensembles de signes ainsi que
des syndromes cliniques ressemblant 3 la
sclérose en plaques qui présentent des
difficultés sous l'aspect du diagnostic. Une
discussion  détaillée  concernant les
diagnostics différentiels dépasse le cadre de
cet article. Le lecteur est invité a se reporter



a la littérature relative a ces autres
diagnostics'®. Cependant, au moment du
diagnostic, il faut toujours avoir en téte la
possibilité de confondre la sclérose en
plaques avec d'autres syndrémes. Parmi
ceux-ci, citons les ischémies cérébrales
disséminées, les infarctus cérébraux chez de
jeunes adultes, le lupus érythémateux aigu
disséminé, la méningo-vasculite syphilitique,
la maladie de CADASIL et de TAKAYASU,
les embolies d’origine carotidienne (carotid

dissection) et la maladie immunitaire
phospholipidique (phospholipid antibody
syndrome). 1l peut arriver que diverses

infections telles que celles provoquées par
HTLV 1 ou la maladie de Lyme présentent
d'étranges similitudes avec la sclérose en
plaques. L'ataxie cérébelleuse se présentant
comme une conséquence de troubles
"paranéoplastiques” chez de jeunes adultes
peut étre source de confusion a cause du taux
élevé de IgG observé dans la ponction
lombaire dans cette maladie aussi. Des
maladies démyélinisantes "monophasiques"
telles que le syndrome de Devic postviral
ainsi que certains cas de myélites
transverses  aigu€s peuvent présenter
quelques difficultés dans le diagnostic; dans
ces circonstances, le diagnostic ne doit pas
étre posé avant l'apparition de nouveaux
indices ou images anormaux plus de trois
mois aprés les premiers signes cliniques.
Certains considérent les maladies
démyélynisantes récurrentes telle que
I’encéphalomyelite aigué disséminée
récurrente, la  neuromyélite  optique
(syndrome de Devics) et la myélite
transverse longitudinale récurrente comme
des maladies différentes, pour d'autres elles
sont des variantes de la sclérose en plaques.
Des troubles génétiques de la myéline telle
que la leukodystrophie sont a4 prendre en
considération, chez les jeunes en particulier.
Pour les essais cliniques d’agents
thérapeutiques nouveaux ou pour des
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protocoles particuliers, on peut accepter
d'autres critéres d'inclusion et exclusion
différents de ceux décrits dans ce document.
Ftant donné la grande variété dans
l'apparence de la sclérose en plaques, il faut
admettre une certaine flexibilité dans ce
nouveau schéma diagnostic. Un diagnostic
établi avec certitude doit cependant inclure
les éléments ci-dessus avec toujours en téte
l'idée qu'il ne doit pas y avoir de meilleures
explications possibles aux symptdomes et
anomalies observés. S'il faut bien accepter
que le seul diagnostic établi avec certitude
sera basé sur une autopsie (parfois sur base
d'une biopsie) ou l'on pourra détecter les
lésions typiques de la sclérose en plaques au
départ d'un examen histopathologique
classique, le diagnostic restera toujours un
examen basé sur des signes cliniques et
paracliniques. Une biopsie permettant de
confirmer que les lésions  sont
inflammatoires et démyélynisantes. Cet
examen ne permettra pas cependant de
confirmer la sclérose en plaques a lui seul.
De plus il ne doit étre entrepris
qu'exceptionnellement et I'examen des
I¢sions doit étre fait par un neuropathologiste
expérimenté dans les maladies
démyélynisantes afin d'éviter les erreurs de
diagnostic.

I arrive qu'un examen par imagerie entrepris
pour d'autres raisons permette de détecter
une maladie silencieuse. Dans ces cas, bien
évidemment, les examens doivent étre
poursuivis.

Les recommandations pour le Diagnostic de
La Sclérose En Plaques établies par le

Bureau  International ont servi la
communaut¢ pendant des années. Le
diagnostic est établi




essenticllement sur la base de la
dissémination temporelle et spatiale des
Iésions confirmée par une batterie d'examens
paracliniques, imagerie en particulier. Les
critéres d'analyse des images sont présentés.
Cependant, le diagnostic reste un processus

partiellement subjectif. Celui-ci des sera
effectué de préférence par un expert familier
de la maladie et des maladies ressemblants
ainsi que de l'interprétation des données
paracliniques (imagerie, analyse des liquides
céphalo-rachidiens et des potentiels évoqués.

Le Bureau International pour le Diagnostic De La Sclérose En Plaques a ét€ créé et soutenu par
US NMSS ainsi que le soutien de IFMSS.
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York, NY) and John Noseworthy (Rochester, MN) pour avoir revu le premier manuscrit de ce
document.
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