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Une chorée sanglante
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Madame V., 78 ans, est traitée depuis 6 mois par Xarelto 20
mg pour une thrombose de I’artére et de la veine splénique.
Un syndrome des jambes sans repos est traité par du Lyrica
75 mg et du Rivotril 0.5 mg le soir. Elle consulte en ur-
gence pour des mouvements anormaux des quatre mem-
bres depuis une semaine, en aggravation progressive.

A T’examen, la patiente présente des mouvements involon-
taires imprévisibles, prédominant symétriquement aux
membres supérieurs, parfois intégrés dans ses mouvements
volontaires (cf. vidéo). Phénoménologiquement ces mou-
vements correspondent a une chorée; les mouvements sont
non distractibles. Le reste de 1’examen neurologique est
dans la norme.

L’anamnése familiale est négative. On ne retrouve pas
d’argument anamnestique en faveur de la prise de neu-
roleptiques ou neuroleptiques cachés. La patiente est hos-
pitalisée pour effectuer le bilan étiologique de ces mouve-
ments anormaux.

L’imagerie cérébrale exclut la présence d’une 1ésion is-
chémique récente; le dépistage du diabéte ou d’une in-
tolérance au glucose est négatif; I’hémoglobine est a 186g/
I et I’hématocrite a 55,5%; en dehors d’une discréte leuco-
cytose le reste de la formule sanguine est aligné; la TSH,
la fonction rénale, les tests hépatiques sont dans la norme;
le bilan immunologique complet, comprenant également
I’immunofixation des protéines, les anticorps anti-phos-
pholipides et anti-streptolysine, et la recherche d’auto-anti-
corps paranéoplasiques (incluant notamment le anti-CV2/
CRMP5S) est normal; la ponction lombaire ne montre pas
de pléiocytose ni d’hyperprotéinorachie et il n’y a pas de
synthése intra-thécale d’immunoglobulines; au niveau tox-
icologique les dosages du mercure, du manganése et du
cuivre sont normaux, ainsi que la céruloplasmine. Sur le
plan infectieux la protéine 14-3-3 et la sérologie VIH sont
négatifs. Enfin, un PET-CT du corps entier ne met pas en
¢évidence de néoplasie. L’EEG est dans la norme et I'IRM
cérébrale également (notamment pas d’anomalies des gan-
glions de la base).

Question 1

La patiente souffre-t-elle:

A. D’une chorée de Huntington?

B. D’une chorée auto-immune d’origine para-néoplasique?
C. D’une chorée secondaire a la polyglobulie?

D. D’une chorée d’origine médicamenteuse?

E. D’une chorée bénigne héréditaire?

Commentaire

La normalité du bilan excepté la découverte d’une poly-
globulie motive d’investiguer cette piste. La mutation du
gene JAK? est recherchée et revient positive, ce qui permet
de poser le diagnostic de polycythemia rubra vera, ou mal-
adie de Vaquez selon les critéres de I’OMS (2016), avec un
dosage de I’érythropoiétine bas. Cette pathologie, faisant
partie du groupe des syndromes myéloprolifératifs, est as-
sociée a une augmentation du risque thromboembolique
avec des éveénements artériels (accidents vasculaires
cérébraux, infarctus du myocarde) et veineux (embolies
pulmonaires et thromboses veineuses profondes) [1]. Les
patients atteints présentent fréquemment des manifesta-
tions neurologiques a type de céphalées, vertiges,
acouphénes, paresthésies ou symptomes visuels [2]. Chez
0.5 & 5% de ces patients, des mouvements choréiques
surviennent [3]. Les cas de patients atteints de poly-
cythemia vera présentant des mouvements choréiques sont
plus souvent des femmes de plus de 50 ans, avec des mou-
vements unilatéraux ou bilatéraux. La sévérité des mou-
vements est corrélée au taux d’hémoglobine et les mou-
vements anormaux précédent souvent le diagnostic de
polycythemia vera [4].

Dans le cas de la patiente présentée, nous retenons alors
une chorée a inscrire le plus probablement dans le contexte
de la polycythemia vera nouvellement diagnostiquée.

La bonne réponse était donc la C.

Question 2

Quel est le traitement préconisé dans le cas de la patiente:
A. Saignées

B. Chimiothérapie

C. Arrét du traitement de Xarelto

D. Tétrabénazine ou Tiapridal

E. Aucun traitement n’est efficace dans ce cas.

Commentaire

S’il est vrai que toute chorée peut étre prise en charge
symptomatiquement, par exemple avec un neuroleptique
comme le Tiapridal (anti-récepteur dopaminergique D2),
ou alors avec un dépléteur des monoamines comme la
tétrabénazine (qui entraine une inhibition réversible du
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VMAT2 - transporteur vésiculaire des monoamines
numéro 2, une protéine membranaire qui transporte les
monoamines depuis le cytosol dans des vésicules), le
traitement des mouvements choréiques associés a la poly-
cythemia vera repose en réalité sur le traitement éti-
ologique, a savoir la baisse de I’hémoglobine et le maintien
d’un hématocrite inférieur a 45% [4]. Les cas répertoriés
dans la littérature s’améliorent aprés baisse de I’hémat-
ocrite [ibid.]. Pour cela, on utilise les saignées jusqu’a ob-
tention de 1’hématocrite cible. L’aspirine a quant a elle
montré une réduction des complications thrombotiques
ainsi que des autres manifestations neurologiques [5].

Madame V. bénéficie d’une saignée et de I’introduction
d’un traitement d’Aspirine 100 mg 1x/j; ’anticoagulation
par Xarelto 20 mg 1x/j est poursuivie dans le contexte de la
thrombose veineuse et artérielle des vaisseaux spléniques.
Un traitement symptomatique de Tiapridal 50 mg est
également introduit. On note alors la disparition des mou-
vements anormaux apreés normalisation de 1’hématocrite.
Les mouvements ne récidivent pas méme apres 1’arrét du
Tiapridal.

La meilleure réponse était la A.
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Supplementary material:

Vidéo, enregistrée et publiée avec 1’accord du patient,
disponible sur https://sanp.ch/online-only-content/post/
une-choree-sanglante
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