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A. Introduction 
 
La sclérose hippocampique (SH) se caractérise par une 
perte neuronale et une gliose importantes dans le secteur 
1 de la corne d'Ammon (CA1), qui peuvent s'étendre dans 
le secteur 4 de cette dernière (CA4), le gyrus dentelé et le 
subiculum. 
On l'a observée d'abord chez des patients jeunes atteints 
d'une épilepsie temporale, mais on ne sait pas si elle est la 
cause ou la conséquence de celle-ci.  
Puis on l'a aussi observée dans des séries d'autopsies de 
patients déments âgés. Dans ce cas la SH est rare, peut 
être bilatérale ou unilatérale, et résulte d'une 
anoxie/ischémie ou d'une neurodégénérescence. En outre 
elle est souvent associée à d'autres neuropathologies 
(tableau). Aussi on utilise le terme de démence sclérose 
hippocampique (DSH) seulement si la SH est "pure" 
(sans autres neuropathologies) ou si d'autres 
neuropathologies associées ne sont pas assez sévères pour 
rendre compte de la démence. Autrement dit il est 
possible que la SH  i) est la seule cause de la démence  ii) 
est aggravée par d'autres neuropathologies iii) ou encore 
est associée "au hasard" à ces neuropathologies. 

 

Maladie d'Alzheimer (1-7) 
Maladie cérébrovasculaire (1,5,6,8,9) 
Démence à corps de Lewy (1,6-8,10) 

DLFT-U(a) (11,12) 
Démence sans étiologie connue (13) 
Démence sans histologie particulière (14-16) 
Paralysie supranucléaire (7,12) 
Atrophie multisystème (12) 
Dégénérescence corticobasale (7,17) 
Maladie des grains argyrophiles (1,6) 

(a)Dégénérescence lobaire frontotemporale avec inclusions 
ubiquitine-positives (voir page 30 de ce numéro) 

Tableau. 
 
 
B. La clinique de la DSH 
 
Il y a peu d'études portant sur les troubles cognitifs de 
patients qui développent une démence du fait d'une "SH 
pure".  
Comme attendu on a observé des troubles de la mémoire 
épisodique, caractérisés par un trouble de la consolidation 
de la trace mnésique, ce qui est aussi le cas chez les 
patients alzheimériens (2,6,18,19). Ceci est aussi bien en 
accord avec le fait qu'une SH peut être la seule 

neuropathologie chez de sujets présentant un Mild 
cognitive Impairment de type amnésique (20,21). 
S'y ajoutent souvent des troubles du langage, caractérisés 
par un déficit de la fluence verbale et de la dénomination, 
là encore aussi sévère que celui des patients 
alzheimériens (8,18). 
 
En revanche les capacités visuo-spatiales et les fonctions 
exécutives sont variées 
i) les scores des sous-types "cubes" et "similitudes" de 
la WAIS-R ainsi que les scores "construction" de l'échelle 
de démence de Mattis des patients DSH sont identiques à 
ceux des patients alzheimériens (8,18) 
ii) les scores "conceptualisation" de l'échelle de 
démence de Mattis des patients DSH peuvent être 
identiques à ceux des patients alzheimériens (8) ou être 
plus faibles (18) 
iii) les patients DSH ont de meilleures performances au 
Trail Making Test-A que celles des patients 
alzheimériens (8,18). 
 
Cependant Blass et coll. ont observé que les troubles 
cliniques prédominants de la DSH sont ceux d'une 
dysfonction du lobe frontal : comportements stéréotypés, 
comportements inappropriés, perte des intérêts, réduction 
des soins personnels. 
En outre l'analyse en aveugle des dossiers de ces patients 
par des cliniciens a conclu que 57 % de ces cas pouvaient 
recevoir un diagnostic de démence frontotemporale 
(DFT), "pure" ou associée à une maladie d'Alzheimer 
probable. 
Aussi les auteurs ont suggéré que les symptômes frontaux 
résultent de la perte des neurones du CA1 qui afférentent 
le cortex orbitofrontal médian. 
 
 
C. La pathogénie de la SH 
 
1. On a longtemps pensé que la SH résulte d'une 
ischémie-hypoxie. En effet le secteur CA1 est irrigué par 
de petites artérioles finales des artères choroidales 
antérieures et des artères cérébrales postérieures, et on 
sait qu'il est très susceptible à une ischémie ou une 
hypoxie. 
D'autre part Volto et Pepito (23) ont observé une 
ischémie bilatérale du lobe temporal, incluant 
l'hippocampe et en particulier le CA1, chez deux patients 
déments qui avaient eu plusieurs infarctus du myocarde. 
D'autre part Dickson et coll. (1) ont observé des facteurs 
de risque vasculaire (incluant une hypertension, une 
hyperlipidémie, un diabète, une maladie vasculaire 
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périphérique, une maladie cardiovasculaire) dans tous ses 
cas de DSH. 
Et Leverenz et coll. (8) ont comparé les antécédents de 
leurs 16 patients DSH à ceux de 32 patients 
alzheimériens : les patients DSH avaient plus 
d'antécédents d'accidents vasculaires cérébraux (56 % 
versus 25 %) et avaient plus souvent une maladie des 
petits vaisseaux (25 % versus 6 %), une hypertension 
artérielle (56 % versus 40 %). En revanche aucun patient 
DSH avait un diabète, tandis que celui-ci était observé 
chez 22 % des patients alzheimériens. 
 
2. Cependant la SH est souvent associée à des maladies 
neurodégénératives du système nerveux central (tableau), 
et on pouvait penser que la SH est aussi une maladie 
neurodégénérative. De fait plusieurs observations 
confortent cette hypothèse : 
• Probst et coll. (24) ont montré que la principale 
pathologie de leurs 10 patients DSH est la présence 
d'inclusions neuronales tau-positives (3R et 4R)b) dans 
tous les secteurs de la corne d'Ammon et le subiculum. 
En outre s'y ajoutaient parfois des inclusions ubiquitine-
positives, contenant également la TDP-43. 
• Au contraire les patients de Blass et coll. (22) 
présentaient le plus souvent des inclusions ubiquitine-
positives dans les grains du gyrus dentelé (11). 
• Et de même les patients d'Amador-Ortiz (12) 
présentaient des inclusions TDP-43 positives dans les 
neurites du gyrus dentelé et du gyrus entorhinal, et dans 
les noyaux des neurones de ce dernier(b). 
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