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• Foyers d’inflammation et de démyélinisation disséminés dans 

la substance blanche du système nerveux central.

Chaque foyer évolue pour son propre compte :

inflammation / démyélinisation / sclérose / remyélinisation

• Perte axonale, atrophie

ANATOMO-PATHOLOGIE



1835 : Première représentation des lésions de SEP par Cruveilhier.
1868 : Première description précise des lésions par Jean-Martin Charcot. 

HISTORIQUE



• Maladie fréquente (> 1 personne/1000 en France) 

soit 100.000 patients environ en France

• 1ère cause de handicap non traumatique chez l’adulte 

jeune

• Sex-ratio : 3 femmes pour 1 homme

• Age moyen de début : 30 ans

EPIDEMIOLOGIE



Environnement
Latitude

Vitamine D
Migration 

EBV
…

Génétique
Races

Familles
Gènes

?
Qui est coupable
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Courtesy of Nina Jablonski, PennState University, PA, USA
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Nurses’Health Study I (92.253 femmes suivies entre 1980 et 2000) 

Nurses’Health Study II (95.310 femmes suivies entre 1991 et 2001).

Enquête alimentaire prospective, de référence puis tous les 4 ans. Estimation de :

- l’apport total de vitamine D

- l’apport de vitamine D d’origine alimentaire

- l’apport de vitamine D par des suppléments

173 diagnostics de SEP après l’entrée dans la cohorte

Ajustement sur l’âge, le tabagisme et la latitude au lieu de naissance.

Résultats : Tendance pour une association « protectrice » de l’apport total 
de vitamine D sur le risque de développer une SEP, significative uniquement 
pour les apports par suppléments ≥ 400 UI/jour.
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Cabre et al. Brain 2005; 128: 2899-2910

Migrants to a temperate region

Non-migrants

Migrants to a temperate region
before the age of 15 years

Non-migrantsNon Migrants

Migrants to a 
Temperate Region

Migrants to a Temperate
Region after the Age of
15 years

Migrants to a Temperate 
Region Before the Age of 
15 years 

Age-Specific Prevalence of MS in 
French West Indies

per 100.000 inhabitants, West 

Indian population, 31 December 

1999
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RR combiné = 2.3 [IC 95% : 1.7-3.0]

Le risque de SEP serait plus important en cas d’infection 

à EBV tardive (chez l’adolescent ou l’adulte jeune) par 

rapport au risque d’une infection survenue dans 

l’enfance.
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a. Race

b. Agrégation familiale

c. Jumeaux

d. Gènes associés

Concordance :

Dizygotes 3%

Monozygotes 30%

5-10%
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La susceptibilité à développer une SEP est probablement liée à 

une interaction complexe entre une susceptibilité génétique et  

l’exposition à différents facteurs d’environnement, 

qui agissent principalement au cours de l’enfance ou 

l’adolescence.

Quelles sont les causes de la SEP ?



Séméiologie



LES SYMPTÔMES DE LA SEP

Troubles visuels
- Baisse de la vue (névrite optique) 

- Vision double (diplopie)

Troubles de la motricité
- Diminution de la force

- Raideur (spasticité)

- Troubles de coordination et de 

l’équilibre

Troubles de la sensibilité
- Fourmillements

- Engourdissement

- Douleurs

- Décharges électriques

Troubles vésicosphinctériens, 
digestifs et sexuels
- Urgences mictionnelles, mictions 

fréquentes, difficultés à uriner, 

incontinence, infections urinaires

- Constipation, incontinence

- Difficultés sexuelles

Troubles de la parole et de la 
déglutition
- Dysarthrie

- Fausses routes alimentaires

Troubles cognitifs
- Difficultés attentionnelles

- Troubles de la mémoire récente

- Ralentissement

Fatigue



Évolution et pronostic



• La poussée

Apparition de nouveaux symptômes neurologiques, réapparition ou 

aggravation d’anciens symptômes, de manière subaiguë, pendant plus 

de 24 heures.

Une poussée tous les deux ans en moyenne

• La progression

Aggravation continue des symptômes sur une période d’au moins 6 

mois, indépendamment des poussées.

DEUX EVENEMENTS DE BASE



Inflammation
multifocale

aigüe, récurrente

Activité IRM

< 1/10

Poussées
> 24 heures

> 1 mois

Progression
du Handicap Irréversible

> 6 mois

Seuil Clinique

Dégénérescence
diffuse

précoce, chronique,

progressive

"SBAN"

Atrophie

RIS CIS SEP

SCHEMA GENERAL DE LA SEP

Une troisième composante : 
l’inflammation microgliale



Forme secondairement
progressive

Forme rémittente

Forme progressive 
d’emblée

85%

15%

FORMES EVOLUTIVES



FORMES EVOLUTIVES

Progressive-relapsing 

MS

Progressive disease from onset, 
with clear acute relapses, with or 
without full recovery; periods 
between relapses characterised 
by continuing progression.

Relapsing-remitting 

MS

Clearly defined disease relapses 
with full recovery or with sequelae 
and residual recovery; periods 
between disease relapses 
characterised by a lack of disease 
progression.

Primary-progressive 

MS

Disease progression from onset 
with occasional plateaus and 
temporary minor improvements 
allowed.

Secondary-progressive 

MS

Initial RR (relapsing-remitting) 
disease course followed by 
progression with or without 
occasional relapses, minor 
remissions, and plateaus.



FORMES EVOLUTIVES



Deux nouveaux concepts

Maladie active

- Cliniquement : poussées, épisodes aigus ou subaigus de troubles 

neurologiques nouveaux ou s’aggravant, suivies d’une récupération 

complète ou partielle, en l’absence de fièvre ou d’infection

Et/ou

- Radiologiquement : survenue de lésions T1 réhaussées par le contraste 

ou de lésions hyperintenses T2 nouvelles ou augmentant de taille de 

manière non équivoque. 



Deux nouveaux concepts

Maladie progressive

- Cliniquement : aggravation continue documentée objectivement des 

troubles neurologiques/incapacité sans récupération (des fluctuations et 

des périodes de stabilité peuvent survenir)

- Radiologiquement : les mesures radiologiques de la progression ne sont 

pas établies ou standardisées et ne sont donc pas utiles (pour le 

moment) pour la description phénotypique de patients individuels. Sont 

en cours d’évaluation l’augmentation du nombre et du volume des 

lésions T1 hypointenses, la perte de volume cérébral et les modifications 

en imagerie par transfert d’aimantation et tenseur de diffusion.



Phase 
Progressive

Sans Séquelles Avec 
Séquelles

Phase Rémittente

��DSS 4DSS 4 DSS 7DSS 7DSS 6DSS 6DébutDébut

DSS4 : Limitation du 
périmètre de marche, 
marche au moins 500 
mètres sans aide et 
sans arrêt.

DSS6 : Marche avec un 
support unilatéral sur 
une distance inférieure 
à 100 mètres sans 
arrêt.

DSS7 : Marche sur une 
distance inférieure à 10 
mètres sans arrêt, en se 
tenant aux murs ou aux 
meubles.

Pronostic



PRONOSTIC

• Variabilité inter-individuelle +++

Formes asymptomatiques

Formes bénignes 20 %

Formes intermédiaires 50 %

Fauteuil roulant 30 %

• Handicap – Evolution moyenne

Limitation des capacités de marche 10 ans

Canne obligatoire, moins de 100 m 20 ans

Fauteuil roulant 25-30 ans

• Mais pronostic individuel imprévisible +++



Démarche diagnostique



DEMARCHE DIAGNOSTIQUE – LES GRANDS PRINCIPES

� Pas de test diagnostique +++

� Quatre notions fondamentales :
� Dissémination dans le temps

� Dissémination dans l’espace

� Inflammation limitée au SNC

� Absence de meilleure explication 



DIAGNOSTIC – L’IRM



Hyposignal en T1. Réhaussement par le Gadolinium pour les lésions récentes (actives, 
moins d’un mois).

DIAGNOSTIC – L’IRM



Hypersignal en T2. Localisation surtout périventriculaire. Lésions ovoïdes, > 5 mm, 
grand axe perpendiculaire à l’axe des ventricules. Lésions juxta-corticales.

DIAGNOSTIC – L’IRM



Hypersignal en FLAIR (Fluid Attenuation Inversion Recovery). Permet de mieux voir les 
lésions de la substance blanche en supprimant l’hypersignal liquidien du LCR.

DIAGNOSTIC – L’IRM
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DIAGNOSTIC – LA PONCTION LOMBAIRE

Trajet de l’aiguille 
spinale au cours de 
la ponction lombaire

L1

L2

L3

L4

L5

S1

Terminaison du cône 
médullaire (entre L1 et 
L2)

Racines de la 
queue de cheval

Espace sous arachnoïdien 
lombaire contenant le LCR

IRM lombaire. 
Coupe sagittale 
pondérée en T2.



A. Electrophorèse des protéines du LCR

B. Iso-électro-focalisation des immunoglobulines du LCR

LCR Normal LCR Pathologique

Profil oligoclonal ou 
restriction d’hétérogénéité 
de la zone des Ig

Profil oligoclonal avec bandes 
surnuméraires par rapport au 
sérum

DIAGNOSTIC – LE LCR



Place des Potentiels Évoqués dans le diagnostic de SEP

� Argument de dissémination dans l’espace, uniquement quand 

les critères cliniques et d’imagerie sont insuffisants

� Argument de diagnostic positif pour une NORB si elle n’est pas 

typique (PEV)

� (Argument d’organicité parfois)

Les potentiels évoqués ne sont donc pas systématiques dans le 

bilan diagnostique d’une SEP.

DIAGNOSTIC – LES POTENTIELS EVOQUES



DISSEMINATION DANS LE TEMPS

Critères révisés de Polman (2010)

• Soit 1 nouvelle lésion T2 et/ou Gado (+)

par rapport à une IRM précédente, quelque soit la date

• Soit la présence simultanée de lésions Gado (+) 

et de lésion Gado (–) sur une même IRM 



DISSEMINATION DANS L’ESPACE

Critères de Polman (2010)

Au moins une lésion T2 asymptomatique dans au moins 

2 des 4 localisations suivantes :

� Périventriculaire

� Juxtacorticale

� Sous- tentorielle

� Médullaire



Principes de la prise en charge



1. Traitement des poussées

2. Traitement des symptômes

3. Traitement de fond

Traitement médical



• Annonce du diagnostic et éducation thérapeutique

• Prise en charge multi-disciplinaire
Neurologue

Infirmière coordinatrice

Médecine physique et réadaptation

Urologie, ophtalmologie, psychiatrie…

Médecine du travail

Psychologue

Neuro-psychologue

Assistante sociale

…

• Affection de Longue Durée (ALD) n°25 = prise en charge à 100%

• Prise en charge sociale : Reconnaissance  de la Qualité de Travailleur en situation 

de Handicap (RQTH), invalidité, aides à domicile, aides au maintien dans l’emploi, aides à 

la vie scolaire…

PRISE EN CHARGE GLOBALE



• 3 Centres de Ressources et de Compétences 

Lyon – Saint Etienne Service de Neurologie, Sclérose en plaques, pathologie de la myéline 

et neuro-inflammation (Pr Sandra VUKUSIC)

Hôpital Neurologique Pierre Wertheimer 

59 boulevard Pinel – 69677 BRON cedex

Tel : 04.72.35.75.22 – Fax : 04.72.35.75.25

secretariat.neuroa@chu-lyon.fr

Clermont-Ferrand Service de Neurologie (Pr Pierre CLAVELOU)

Hôpital Gabriel Montpied

58, rue Montalembert - 63003 CLERMONT FERRAND Cedex 1

Tel : 04.73.75.22.00

Grenoble Service de Neurologie (Dr Olivier CASEZ)

CHU Nord - Hôpital Michallon

Boulevard de la Chantourne - 38700 La Tronche

Tel : 04.76.76.58.71 

• 2 Réseaux ville-hôpital
Réseau SEP Auvergne http://reseau-neuro-sep-auvergne.org

Réseau Rhône-Alpes SEP www.rhone-alpes-sep.org

PRISE EN CHARGE GLOBALE



La recherche en France



L’Observatoire Français de la Sclérose en Plaques (OFSEP)



Standardisation du suivi des patients

Le protocole IRM cérébrale 

 

Recommandé 

        3D T1  

        DWI Axiale avec carte ADC  

        2D DP/T2 Axiale  

        � Injection de Gadolinium (0.1 mmol/kg) 

        3D FLAIR (ou 2D FLAIR Axiale si la 3D 

        FLAIR n’est pas disponible sur la machine)  

                 [C4 – avec reconstruction]  

        3D T1 Gadolinium 

 

Optionnel 

        DTI ≥ 15 directions  

        � pour remplacer le DWI 

        2D T2 EG  

        � recommandé pour un premier diagnostic 

 

Le protocole IRM cérébral est à acquérir dans 

le plan bi-calleux, que ce soit sur des 

machines 1,5T ou 3T. 

Le protocole IRM médullaire 

 

Recommandé 

        T2 Sagittale 

        T1 Sagittale avec injection de gadolinium 

        � recommandé pour un premier diagnostic 

 

En cas de présence de lésion  

        T2 EG Axiale  

        T1 Axiale (avec injection de gadolinium)  

        STIR Sagittale 

 

Le protocole IRM médullaire concerne la 

totalité de la moelle et non pas seulement la 

moelle cervicale.  

 

De plus l’IRM médullaire doit être effectuée à 

moins d’un mois d’intervalle par rapport à 

l’IRM cérébrale. 

 

 

CLINIQUE
Fiche minimale

BIOLOGIE
Prélèvements standardisés

IMAGERIE
Séquences standardisées

Plateforme de stockage et de partage des 

données d’imagerie OFSEP « Shanoir-Ofsep » 

En service depuis le 30 Avril 2013 

https://shanoir-ofsep.irisa.fr



COHORTE OFSEP AU 15/12/2016
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Total number of patients (after exclusion of duplicates)

+ 28204 = +100%
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