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Résumé 


Le syndrome de Lemierre est une affection en recrudescence peu connue des services d’urgences. Pourtant, son diagnostic peut épargner une issue fatale. Il s’agit d’une thrombose veineuse septique du cou compliquant une infection oropharyngée aiguë et qui peut engendrer de multiples emboles septiques (1,2,3,4). Il survient le plus souvent chez des patients jeunes et en bonne santé dans le décours d’une angine bactérienne, pathologie rencontrée très fréquemment dans la pratique quotidienne. Cet article a pour but d’éclairer le clinicien sur ce syndrome afin qu’il sache quand le rechercher, comment le diagnostiquer et quels sont ses enjeux thérapeutiques.

Mots-clés : Syndrome de Lemierre – Fusobacterium necrophorum – Thrombose septique de la veine jugulaire interne – Infection bactérienne oropharyngée – Septicémie post-angineuse

Summary 


“Lemierre’s syndrome : the invisible threat behind a simple sore throat”

Lemierre’s syndrome is a growing disorder that is little known in emergency department. However, its diagnosis can prevent from a fatal outcome. It is a septic venous thrombosis of the neck complicating an acute oropharyngeal infection, and can give rise to multiple septic emboli (1,2,3,4). It most often occurs for young, healthy patients in the aftermath of bacterial angina, a condition which is frequently encountered in daily practice. The aim of this article is to explain this syndrome to clinicians so that they know when to look for it, how to diagnose it and what its therapeutic implications are.
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Introduction 


Le syndrome de Lemierre est une pathologie caractérisée par une infection bactérienne aiguë de la tête ou du cou, telle qu'une amygdalite exsudative ou un abcès périamygdalien associée à une thrombose veineuse septique locale qui peut engendrer de multiples emboles septiques (1-4).

Bien que découvert depuis presque cent ans, la gestion du syndrome de Lemierre reste peu codifiée, particulièrement en ce qui concerne la prise en charge des complications thromboemboliques, pouvant pourtant provoquer le décès du patient (2).
 
Ce cas clinique vise à éclairer le syndrome de Lemierre, souvent méconnu, surtout dans le contexte des urgences médicales et chez les patients jeunes dépourvus de comorbidités. Il souligne la nécessité d’un diagnostic rapide et d'une prise en charge précoce pour éviter des issues fatales, illustrant ainsi les défis diagnostiques et thérapeutiques que cette maladie présente.

Cas clinique


Une patiente âgée de 20 ans se présente dans un service d’urgences pour une odynophagie et une pyrexie persistantes depuis 10 jours, malgré une antibiothérapie par amoxicilline per os débutée 7 jours plus tôt. Ce traitement a été prescrit en médecine générale pour un diagnostic d’angine bactérienne et a été pris correctement par la patiente. La patiente ne décrit pas d’autre symptôme, ne présente pas d’antécédent notable et ne suit pas de traitement chronique.

L’examen clinique de l’urgentiste met en évidence un pharynx érythémateux et des adénopathies douloureuses sous-mandibulaires bilatérales ainsi qu’une adénopathie cervicale gauche.

Une biologie sanguine est réalisée au vu de l’absence d’amélioration des symptômes et de la persistance de la fièvre malgré l’antibiothérapie. Celle-ci ne démontrepas d’hyperleucocytose mais bien une formule neutrophilique et une CRP à 184,1 mg/L. Une tomodensitométrie cervicale avec produit de contraste iodé est réalisée pour exclure une complication suppurée. Cette tomodensitométrie révèle une thrombose suppurée de la veine jugulaire interne gauche dès son émergence, se prolongeant au sein du sinus sigmoïde homolatéral en intracrânien (Figures 1 et 2). Les analyses bactériologiques qui incluent des hémocultures et une analyse microbiologique de frottis pharyngé mettront en évidence un Fusobacterium necrophorum sensible à l’amoxicilline mais uniquement à des posologies élevées.

La patiente est hospitalisée avec une antibiothérapie par ceftriaxone IV et metronidazole IV puis metronidazole IV seul selon l’antibiogramme. Une anticoagulation par héparine de bas poids moléculaire à doses thérapeutiques a également été instaurée. L’évolution a rapidement été favorable et la patiente a pu quitter l’hôpital après 9 jours en bénéficiant d’un relais par metronidazole per os. L’antibiothérapie et l’anticoagulation ont été poursuivies pour une durée de 6 semaines.

Discussion


Epidemiologie

Décrit pour la première fois en 1936 par le médecin français André Lemierre, ce syndrome touche principalement les enfants et les jeunes adultes, en particulier les hommes avec un sexe-ratio de 2/1 (3,5). L’incidence est la plus élevée chez les sujets entre 15 et 25 ans, sans antécédents (4). 

Agent pathogène

Le germe le plus fréquemment impliqué dans ce syndrome est Fusobacterium necrophorum, un bacille anaérobie obligatoire Gram négatif (3). Il peut agir comme pathogène soit primaire, soit secondaire, en surinfectant des lésions muqueuses pharyngées causées par d'autres agents pathogènes tant bactériens que viraux (3,4). On retrouve dans la littérature, une association avec le virus d'Epstein-Barr, le cytomégalovirus, le virus Influenza, les streptocoques du groupe A et les infections à Mycoplasma pneumoniae (4). 

Fusobacterium necrophorum est très répandu dans l'oropharynx des individus en bonne santé (2,6). Malgré sa sensibilité aux antibiotiques comme la pénicilline et autres bêta-lactames, Fusobacterium necrophorum présente un tropisme pour les vaisseaux, une tendance à provoquer une bactériémie et à augmenter la perméabilité tissulaire, l'inhibition de la réponse immunitaire innée et l'activation directe de la cascade de coagulation (2). En effet, la présence d’une endotoxine lipopolysaccharidique puissante, ainsi que la production d’une leucotoxine et d’une hémolysine lui procurent une importante virulence tandis qu’une hémagglutinine lui donne une propension à la formation de thrombi (6).

Pathogenèse

Le processus pathologique commence par une infection bactérienne aiguë oropharyngée. Ensuite, l'infection se propage dans l'espace pharyngé latéral puis dans les tissus mous du cou (3). La stase veineuse due à une compression extrinsèque, l’inflammation locale et une agrégation plaquettaire entrainent la formation d’une thrombose veineuse dans les veines périamygdaliennes avant de s'étendre aux veines jugulaires internes (3).

Cette thrombose veineuse locale peut, par la suite, donner une bactériémie, des emboles septiques et/ou des abcès (1, 2, 7). Le site de dissémination des emboles septiques le plus fréquent est le poumon (85 %) (3). Le cerveau, les méninges, le cœur, les reins, le foie, la rate, les articulations, les muscles, les os et la peau peuvent également être touchés (6). Un choc septique survient dans environ 7 % des cas et un syndrome de détresse respiratoire aiguë nécessitant une ventilation mécanique peut concerner jusqu'à 10 % des patients (3). Le taux de mortalité de ce syndrome se situe entre 6,4% à 17 % (8).
Clinique

Le diagnostic repose principalement sur une anamnèse et un examen clinique soignés qui incluent des symptômes tels qu'une douleur oropharyngée et une amygdalite (4). Bien qu’une infection oropharyngéeen soit le plus souvent à son origine, le syndrome de Lemierre peut également survenir à partir d’une une infection dentaire, otique ou d’une sinusite (8).

Les signes cliniques précoces d’alerte sont une sensibilité et un gonflement du cou qui indiquent que la pharyngite s'est étendue au-delà de l'oropharynx (3). Le « signe du cordon » révèle une thrombose de la veine jugulaire interne et se traduit par une sensibilité et un gonflement au niveau de l'angle mandibulaire unilatéralement mais ce signe n’est présent que dans 25 à 45 % des cas (3,6).

Examens complémentaires

Des examens complémentaires, notamment biologiques, peuvent fournir une aide précieuseau diagnostic. Les anomalies sanguines fréquemment observées comprennent une leucocytose, une insuffisance rénale aiguë, une élévation de la bilirubine, une thrombopénie, ainsi quedes signes de coagulation intravasculaire disséminée (3). Les analyses bactériologiques comprennent des hémocultures, qui révèlent des espèces de Fusobacterium dans plus de 70 % des cas (3). 

Pour visualiser une thrombose de la veine jugulaire interne, l'échographie, la tomodensitométrie du cou avec injection de produit de contraste iodé et/ou l'imagerie par résonance magnétique peuvent être nécessaires (3). Une atteinte pulmonaire peut être dépistée par des radiographies thoraciques et/ou une tomodensitométrie thoracique afin de détecter la présence d’emboles septiques, ainsi que d’autres complications telles que des épanchements pleuraux, des abcès ou des empyèmes (3).

Traitement

Le traitement principal du syndrome de Lemierre repose sur une antibiothérapie adaptée aux résultats bactériologiques (3). Cependant, étant donné la grande variabilité tant de la sévérité des tableaux cliniques que  des sites de dissémination septique et des réponsesindividuelles au traitement, il n’existe pas à l’heure actuelle de consensus sur la durée de l’antibiothérapie (6). Des rechutes ont été documentées lors d’antibiothérapies trop brèves et de nombreux rapports mentionnent un traitement antibiotique prolongéjusqu’à6 semaines voire plus (6). D’autre part, bien qu’une anticoagulation soit préconisée en cas de confirmation d'une atteinte des sinus cérébraux, il n'existe actuellement aucune recommandation officielle concernant l'introduction systématique d’un traitement anticoagulant (3, 5). Enfin, dans de nombreux cas rapportés dans la littérature, l'infection ne se résorbe qu'après un drainage chirurgical, qu'il s'agisse d’un abcès périamygdalien ou pharyngé latéral, d'un empyème, d'un abcès hépatique, d'une arthrite septique ou d'un abcès musculaire (6). Il est donc essentiel de rechercher à l’examen clinique et lors du bilan radiologique la présence de collections.


Implication clinique


Le diagnostic du syndrome de Lemierre représente un défi majeur, notamment en raison de l'atteinte de patients jeunes, en bonne santé, et de l'implication d'organes vitaux, ce qui peut entraîner des conséquences fatales si le traitement est retardé (1, 3). Un diagnostic précoce, ainsi qu'une prise en charge appropriée, sont cruciaux, mais difficiles à établir en raison de la nature souvent aspécifique des symptômes et de la fréquence élevée des infections oropharyngées bénignes chez les patients jeunes (3).

Il est pertinent de l’envisager en cas d’infection oropharyngée avec bactériémie à Fusobacterium necrophorum ou autre anaérobe Gram négatif non sporogène (4) ou encore, lorsqu’un patient avec une infection bactérienne oropharyngée, de germe indéterminé, continue à présenter des épisodes fébriles 4 à 7 jours après le début de la maladie (3).Lescritères diagnostiques à retenir sont : une infection oto-rhino-laryngologique (ou antécédent récent), une bactériémie confirméepar au moins une hémoculture positive et une preuve clinique ou radiographiquede thrombose de la veine jugulaire interneavec ou sans localisation thrombo-embolique secondaire (4).

Conclusion 


Ce cas clinique met en évidence l’importance de l’identification rapide du syndrome de Lemierre afin d’éviter des complications graves et potentiellement mortelles. En effet, la reconnaissance rapide des premiers symptômes chez un patient avec une infection oropharyngée d’évolution défavorable, en particulier chez le patient jeune et en bonne santé, est cruciale. L’imagerie médicale et les analyses bactériologiques ont un rôle central dans le diagnostic. Une fois la thrombose veineuse jugulaire interne confirmée, complication la plus précoce de ce syndrome, des emboles septiques doivent être recherchés, en particulier au niveau pulmonaire. Une antibiothérapie adaptée aux résultats des analyses microbiologiques initiée de façon précoce peut significativement améliorer le pronostic des patients. Celle-ci sera associée ou non à une anticoagulation en fonction du tableau clinique.
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Légendes des images


Figure 1 : Visualisation à l’angio-tomodensitométrie des vaisseaux du cou, en coupe axiale, de la thrombose de la veine jugulaire interne gauche.
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Figure 2 : Visualisation à l’angio-tomodensitométrie des vaisseaux du cou, en coupe coronale, de la thrombose de la veine jugulaire interne gauche. (ajout flèche marquant la zone d’intérêt)
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