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RESUME

Introduction
Complication rare de l'intoxication éthylique, la maladie de Marchiafava-Bignami est caractérisée par une
atteinte démyélinisante et une nécrose de la partie médiane du corps calleux.

Observation
Nous rapportons I'observation d’'un patient de 48 ans, éthylique chronique, qui a consulté pour des troubles
mnésiques d’installation progressive. Un syndrome démentiel chronique associé a un syndrome pyramidal
diffus et un syndrome de déconnexion inter hémisphérique ont été objectivés. Le diagnostic a été confirmé
par 'imagerie par résonance magnétique (I'IRM) cranio encéphalique. L’analyse du Liquide cérébrospinal
était normale.

Discussion
Le tableau clinique de cette affection est aspécifique. Nous insistons sur la mise en évidence d’un terrain
d’éthylisme chronique et la contribution de I''lRM cérébrale qui reste le principal outil diagnostique.

Conclusion
L’éthylisme chronique expose au risque de survenue de complications neurologiques graves dont la
maladie de Marchiafava-Bignami.
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ABSTRACT

Introduction
Rare complication chronic alcoholism, Marchiafava-Bignami disease is characterized by a demyelinating
reached and necrosis of medial portion of the corpus callosum.

Observation

We report the case of a 48-year-old patient, with chronic alcoholism, which has consulted for progressive
installation of memory disorders. Chronic dementia associated with diffuse pyramidal syndrome and an inter
hemispheric disconnection syndrome have been objectified. The diagnosis was confirmed by magnetic
resonance imaging (MRI). Analysis of the cerebrospinal fluid was normal.

Discussion
The clinical picture of this condition is nonspecific. We insist on the identification of a chronic alcoholism
field and the contribution of MRI remains the primary diagnostic tool.

Conclusion:
Chronic alcoholism increases the risk of developing serious complications including neurological disease
Marchiafava-Bignami.

INTRODUCTION

La maladie de Marchiafava Bignami a été décrite pour la premiere fois en 1903 par deux
anatomopathologistes Ettore Marchiafava et Amico Bignami chez des buveurs de vin italiens [11]. Elle est
une complication rare de lintoxication éthylique et son mécanisme physiopathologique est mal connu [11].
Diverses boissons alcoolisées sont incriminées entrainant une encéphalopathie par démyélinisation
progressive avec nécrose de la partie médiane du corps calleux et de la commissure antérieure [1, 10].

Il en existe deux formes : la forme aigue rapidement fatale, et la forme chronique [6]. Nous apportons un cas
clinique de la forme chronique de la maladie de Marchiafava Bignami observé dans le service de Neurologie
du CHU de Cocody.

OBSERVATION

Mr JP, agé de 48 ans, droitier, chauffeur a consulté dans notre service pour trouble de la mémoire
d’installation progressive. L’interrogatoire ne rapporte pas de trouble de la vigilance, de crise épileptique ni de
signes d’hypertension intracranienne. Ailleurs il présente dans ses antécédents une intoxication alcoolique
chronique depuis plus de 30ans (alcool traditionnel, biéres locales, vin et liqueur) a raison de 3 a 4 verres de
40 ml de liqueur par jour.

L’examen neurologique a releve :

» Un syndrome démentiel chronique portant sur la mémoire (épisodique, de travail), une apraxie et une
dyscalculie avec un score de MMS coté a 18

» Une réduction de la fluence verbale

« Un syndrome de déconnexion inter hémisphérique fait d’'une anomie visuelle gauche, une alexie
visuelle gauche, une anomie auditive gauche et une agraphie de la main gauche.

« Un syndrome pyramidal diffus.

» Une ataxie cérébelleuse

« Un syndrome neurogéne périphérique de type polyneuropathie.

L'IRM cérébrale a montré :

» Une anomalie de signal du corps calleux (genou, corps et splénium) : hyper intense T2 et en Flair
(figures 1 : b, c et d). hypo intense en T1d’allure nécrotique et de signal liquidien (figure1 : a)

- Des hypersignaux de la substance blanche péri ventriculaire sous corticale supra tentorielle (figures
1:betc)

» Le fond d’ceil est normal

« Le bilan biologique inflammatoire et I'étude microbiologique du liquide cérébro-spinal (LCS) sont
revenus sans particularité.

65



African Journal of Neurological Sciences 2015 - Vol. 33, No 2

c. coupe axiale Flair d. coupe sagittale T 1

Figure 1: IRM : lésion du corps calleux et de la substance blanche péri ventriculaire et sous corticale supra-
tentorielle)

L’évolution sous traitement symptomatique (vitamine B complexe et amitriptyline) a été marquée par une
amélioration modérée de I'ataxie cérébelleuse. Les autres symptdmes n’ont pas régressé et le patient a été
perdu de vue.

DISCUSSION

Complication rare, liée a une intoxication chronique a I'éthanol, le syndrome de Marchiafava-Bignami est
caractérisé par une atteinte démyélinisante et une nécrose de la partie médiane du corps calleux [3]. La
maladie touche en général I'adulte jeune, de sexe masculin, alcoolique chronique mais aussi les populations
atteintes de malnutrition [2]. Cette observation évoque une forme chronique de la maladie de Marchifava
Bignami devant les arguments cliniques et radiologiques suivants :

L’installation progressive des symptémes,

Le syndrome démentiel,

Le syndrome déconnexion inter hémisphérique.

Le syndrome cérébelleux modéré

Les lésions du corps calleux et de la substance blanche péri ventriculaire et sous corticale supra-
tentorielle a 'IRM cérébrale.

Les diagnostics différentiels évoqués étaient un AVCI du corps calleux mais rapidement éliminé devant
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'absence de facteur de risque cardiovasculaire, 'absence de début brutal, la normalité des bilans dans le
cadre d’'un AVC et I'absence de Iésions ischémiques cérébrales; les pathologies inflammatoires du systéme
nerveux centrale étaient aussi évoquées mais rejeter devant I'absence de Iésions multiples a I'imagerie, la
normalité des bilans biologiques de l'inflammation. Un envahissement tumoral a type de gliome de haut
grade ou lymphome, une hydrocéphalie chronique et un traumatisme sont également des diagnostics
évoqués mais rejetés en I'absence d’arguments cliniques et radiologiques [5].

La plupart des patients souffrant de cette maladie sont alcooliques, dénutris ou souffrant d’'une atteinte
hépatique. Toutefois, elle peut survenir également lors d’intoxication aux cyanures et méme en I'absence
d’alcoolisme [7]. Dans notre cas en dehors de l'alcoolisme chronique, l'interrogatoire n’a pas révélé une
malnutrition, ni une intoxication au cyanure. Le diagnostic clinique est généralement difficile car la
présentation est souvent aspécifique: démence avec mutisme akinétique, troubles de la marche, dysarthrie.
Les signes de dysconnexion calleuse sont souvent mis en évidence a posteriori. Plus rarement le tableau est
celui d’'une encéphalopathie avec confusion puis coma. L’'observation que nous rapportons s’apparente a une
forme chronique. Devant cette variété de signes, le diagnostic est confirmé par I'aspect du corps calleux en
imagerie.

L’imagerie par résonance magnétique (IRM) permet de confirmer le diagnostic par la mise en évidence de la
demyélinisation du corps calleux, I'hyposignal en T1 en coupe sagittale et I'atrophie du corps calleux. Le
diagnostic al la phase initiale peut étre facilitei par 'lRM de diffusion qui montre un hypersignal diffus du
corps calleux et des Iésions corticales.

Le traitement est purement symptomatique, associé a la prévention des carences vitaminiques habituelles
dans le contexte, notamment B1 et PP. Le pronostic a moyen terme est classiquement sombre, mais une
atteinte limitée peut étre favorable. Ainsi, I'évolution peut se faire sur 3 a 4 ans environ, ou étre plus
foudroyante dans les formes aigues ou subaigués avec troubles de la vigilance. Toutefois en cas de
diagnostic précoce, des améliorations tant cliniques que radiologiques sont rapportées [4, 8, 9, 12].

CONCLUSION

Les buveurs excessifs d’alcool sont particulierement exposés au risque de survenue de complications
neurologiques graves, parmi lesquelles la maladie de Marchiafava-Bignami. Le début de la maladie peut étre
aigu, sous la forme d’'un coma avec des crises d’'épilepsie ou chronique sous la forme de démence et de
signes de déconnexion inter hémisphérique. L'IRM cérébrale permet la confirmation du diagnostic.

Conflit d’intérét Aucun
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