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I. INTRODUCTION

Les polyradiculonévrites aigues (PRNA) constituent un groupe hétérogéne de maladies
neurologiques périphériques dont le syndrome de Guillain Barré (SGB) représente la forme

la plus fréquente 1.

Le (SGB), décrit par Guillain, Barré et Strohl en 1916 1, est une maladie inflammatoire
du systtme nerveux périphérique, se traduisant généralement par un déficit
sensitivomoteur d’évolution ascendante, bilatérale et symétrique ;. Le SGB est devenu,
depuis I'éradication de la poliomyélite antérieure aigué, la principale cause de paralysie

aigué extensive dans les pays developpes 3.

Les formes les plus fréquentes sont la forme démyélinisante et la forme axonale. Quel
que soit la forme de I’évolution clinique, la sévérité et la probabilité de séquelles sont trés

variables d’un individu a un autre [3).

Dans les pays occidentaux I'incidence est estimée entre 0,81 et 1,89 cas pour
100 000 habitants par an. La maladie peut étre observée a tout age, mais le risque
augmente avec le temps (de 20 % tous les dix ans). Le sex-ratio est en défaveur des

hommes avec un risque relatif de 1,78 4.

Le SGB est considéré comme un syndrome poste infectieux ;. Une infection aigué est
rapportée dans les semaines qui précédent les premiers symptdmes neurologiques, dans 60

a 80 % des cas [5). Un lien avec une vaccination récente a également té évoqueé 4.

Sur le plan thérapeutique, deux traitements ont fait preuve de leur efficacité : les

immunoglobulines intraveineuses (IglV), et les échanges plasmatiques (EP) s).
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II. SYNDROME DE GUILLAIN-BARRE

11.1. Historique

Une des intéressantes descriptions de ce que l'on nomme aujourd'hui SGB a été
retrouvée dans les rapports de Jean Baptiste Octave Landry; (1829-1865) qui publie, en

1859, le tableau d’ « une paralysie ascendante aigue et symétrique » :

“Apres une phase prodromique de six semaines environ, les fourmillements des
extrémités gagnent de proche en proche les parties les plus élevées des membres,
remplacés par l'engourdissement, puis par la paralysie des parties qu'ils abandonnent
successivement. La paralysie, qui frappe surtout la motilité, se propage avec rapidité des
pieds au reste des membres inférieurs, puis aux membres supérieurs, au tronc, aux muscles
respiratoires, a la langue...”’. Ce malade décede 8 jours apres le début de la paralysie “’en

manifestant des signes d’asphyxie’” [6,7].

Cette forme nommeée a I'époque: Syndrome de Landry, n'est cependant rattaché au SGB

que tardivement.

Le 13 Octobre 1916, George Guillain (1876-1961), Jean-Alexandre Barré (1880-1967)
et André Strohl (1887-1977) publient un article ou ils décrivent une observation originale
Iéme

réalisée sur les militaires de la VV armée:

“Des troubles moteurs, I'abolition des réflexes ostéo-tendineux (ROT) avec
conservation des réflexes cutanés, des paresthésies avec troubles légers de la sensibilité
objective, des douleurs de pression des masses musculaires, des modifications peu
accentuées des réactions électriques des nerfs et des muscles, de I'nyper alouminose trés
notable du LCR avec absence de réaction cytologique (Dissociation Albumino-
Cytologique (DAC))’’ [6,7].

Aprés 1917 il restait deux maladies : la paralysie ascendante de Landry, et la maladie
décrite par Guillain, Barré et Strohl. Draganescu et Claudian ont introduit pour la premiere
fois le terme de “syndrome de Guillain-Barré” en 1927 a Paris, en présentant a la Société
Francaise de Neurologie, une observation sur radiculonévrite survenue aprés une

ostéomyélite staphylococcique g).
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11.2. Clinique

La présentation clinique la plus classique du SGB est celle d'une paralysie extensive
d'évolution aigué (en moins de 4 semaines) et ascendante avec un déficit globalement
symétrique et a prédominance proximale, une atteinte des paires craniennes (paralysie
faciale et/ou troubles de la déglutition), des troubles sensitifs modérés (le plus souvent

subjectifs) et une abolition des réflexes ostéotendineux.

Du fait méme de son caractére progressif, ces éléments cliniques diagnostiques du SGB
ne sont pas d'emblée présents, ce qui impose donc de répéter I'examen neurologique. La
réitération de I'examen clinique et neurologique permet également d'évaluer la rapidité
d'extension du SGB et de détecter la survenue d'une atteinte respiratoire. Il peut mettre en
évidence des signes atypiques pouvant faire douter du diagnostic. L'extension des
paralysies peut étre de vitesse (forme suraigué en moins de 24 heures ou
subaigué/chronique en plus de 4 semaines) ou de sens différents (forme d'évolution

descendante).

Le diagnostic de SGB est clinique mais il ne peut souvent étre établi de fagcon formelle
qu'au terme d'une évolution caractéristique en trois phases, d'abord d'extension, puis de

plateau et enfin de recupération [g;.

11.2.1. Phase d'extension

Elle dure par définition moins de quatre semaines. Le tableau clinique débute
habituellement par des troubles sensitifs a type de paresthésies ou dysesthésies des
extrémités. Les douleurs lombaires sont classiques. S'y associe un déficit moteur, bilatéral
et symétrique, flasque avec aréflexie. Le déficit est d'évolution ascendante, prédomine en
proximal et peut étre de gravité variable : risque d'évolution vers une tétraplégie, une
diplégie faciale, une atteinte des nerfs phréniques avec insuffisance respiratoire restrictive

aigué.

Des formes atypiques sont possibles : forme descendante, évolution suraigué en moins

de 24 heures, conservation des réflexes ostéotendineux voire hyperréflexie.
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11.2.2. Phase de plateau

Cette phase est de durée variable. A ce stade, des paresthésies ou des douleurs sont
présentes dans 80 % des cas ; l'aréflexie est généralisée chez 80 % des patients, 75 %

perdent la marche et 30 % évoluent vers une insuffisance respiratoire.

11.2.3. Phase de récupération

La récupération motrice peut étre longue, puisque 20 % des patients ne recouvrent pas
la marche a six mois. Prés de 10 % des patients présentent encore des symptémes résiduels
a trois ans de I'épisode .Des fluctuations cliniques peuvent étre observées apres le début du

traitement, avec une possibilité de réaggravation.

Des rechutes de SGB sont exceptionnelles mais peuvent étre observées dans 2 a 5 % des
cas. Le tableau clinique est généralement identique, mais le facteur déclenchant est

différent. Il s'agit plus fréequemment de syndrome de Miller-Fisher 4.
11.3. Physiopathologie

11.3.1. Introduction

Le SGB a probablement une origine « auto-immune » ; c'est-a-dire il se présente comme

le résultat d’une réponse immunitaire inappropriée, cette hypothese est supportée par :

e La démonstration expérimentale que le sérum des malades souffrant de SGB détériore
la myéline périphérique et les cellules de Schwann ;.

e Dep6t des immunoglobulines le long des gaines de myéline i) et I’invasion
lymphocytaire dans le ganglion dorsal des racines 11 des nerfs périphériques des
porteurs de SGB.

e La déposition des anticorps, et du complément, et l’infiltration par des cellules
mononucléaires dans les nerfs périphériques et leurs racines 12 retrouvées lors des
recherches anatomo-pathologiques et expérimentales.

e La multitude d’anomalies des parameétres immunitaires trouvés durant la phase aigué
de la maladie, tel que le niveau élevé de la concentration sérique en Ig et en

complément chez les porteurs de SGB [13).
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e Saréponse favorable aux traitements immunitaires. [13

11.3.2. Physiopathologie

Les observations sur les modeles animaux de polyradiculonévrite suggérent que la
premiere étape de la maladie serait une activation d'effecteurs lymphocytaires qui du fait
de leur état d'activation peuvent passer a travers la barriére hémato-nerveuse (BHN), et

pénétrer dans le SNP, pour aller interagir avec ses cellules.

IIs induisent ensuite une inflammation, une altération de la BHN, un recrutement
inflammatoire constitué de lymphocytes T, NK, B et de macrophages et la diffusion de
facteurs sériques : anticorps, cytokines, différents médiateurs inflammatoires, dont le réle
physiopathologique est soutenu par le depdt de fractions du complément et la présence du
complexe d'attaque membranaire (C5b9). Ainsi, une démyélinisation segmentaire

inflammatoire se créée, pouvant aller jusqu'a l'interruption de I'axone.

11.3.3. Facteurs déclenchants

Les causes de I'agression immunologique sont moins connues. On suspecte tres fortement
une origine infectieuse a cette pathologie, et beaucoup d’autres événements sont impliqués
comme facteurs déclenchants la survenue de SGB. Cependant, diverses études ont tenté
d’établir une relation de cause a effet entre un ou plusieurs de ces événements, et
I’apparition secondaire du syndrome neurologique, mais elles restent, des études

contradictoires.

> Les infections :

L’origine infectieuse est fortement suspecte vue les faits suivants :

e [’association de SGB avec un antécédent infectieux dans les 2semaines précédents
I’installation des symptomes, dans plus de 50% des cas.[10,14]

o Des petits groupes de malades atteints de SGB ont été associés a des entérites
bacteriennes dues a la contamination des eaux.is

e L’infection a Campylobacterjejuni définie par étude sérologique et culture [16,17] était
trouvée chez 66% des cas de SGB au cours de 1’épidémie estivale rapportée en Chine

du nord p17;
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» Lesvaccins :

a. Généralités :

Plusieurs sont les rapports qui ont tirés 1’attention sur la possible association entre SGB et
plusieurs vaccins, mais 1’association temporelle entre 2 événements (vaccin et SGB) ne

signifie pas obligatoirement la présence de relation de cause a effet.

b. Le vaccin de la grippe :

Durant le programme de vaccination contre « grippe porcine » au New Jersey en1976-77
aux USA, il a été rapporté 1’augmentation du nombre de cas de SGB, ce qui a conduit a
une étude épidémiologique qui a montré que le risque relatif de développer un SGB apres
vaccination passe de 4 a 7.8 aprés une période de 6 semaines 1) , Apres, un groupe
d’expert a montré que 8,6 cas de SGB/Imillion de vaccination a Michigan et

9,7cas/1Imillion a Minnesota sont attribués a la vaccination. g

Pour conclure, I’association est statistiquement significative, néanmoins, I’effet bénéfique
de ce vaccin dépasse largement le risque de survenue de SGB.

c. Polio orale :

Une étude rétrospective effectuée en Finlande montre une augmentation significative de

I’incidence de SGB durant la compagne de vaccination nationale par la polio orale g

De plus, I’étude analytique d’ Amérique latine, trouve une association entre le SGB et la
compagne de vaccination de masse par polio orale entre 1989 et 1991, et qui est NON

temporale. 21

d. Vaccin DTC :

Le risque de développer SGB apres vaccin DTC a été évalué en utilisant des données
retirées de 2 études épidémiologiques a grande échelle; et on a trouvé quelques cas de SGB
apres vaccination qu’on peut expliquer par simple hasard, et les auteurs ont conclu qu’il

n’y avait pas d’association signifiante. [27]

e. Vaccin contre VHB:

Le SGB était bien rapporté aprés vaccination contre 1’hépatite B [23;. Une étude de

pharmaco-vigilance réalisée apres sa mise sur le marché, a rapportée 9 cas parmi 850000 a

7
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peu pres de destinataires de ce vaccin. Cette étude n’a pas montré de relation
épidémiologiquement convaincante entre les effets secondaires neurologiques et le vaccin.
[24]

» Les médicaments :

a. Gangliosides :

Les rapports sur les neuropathies aigues suivant le traitement parentéral par gangliosides
cérébraux ont été enregistrés en Espagne, 1’Allemand, et en Italie [25.26) Cependant, une
étude épidémiologique rétrospective de cas témoin menée sur un tres large échantillon de
la population de la région Latium de 1’Italie n’a pas supporté la présence d’association

entre le traitement par les gangliosides et SGB. 27

b. Autres :

Plusieurs sont les médicaments qui ont été impliqués comme facteurs favorisants : une
penicilline, un antispasmodique, et les contraceptifs oraux [2g ; mais une revue des rapports
publiés sur les médicaments associés au SGB conclue qu’aucune relation de cause a effet

ne peut étre établie définitivement. o

11.4.Diagnostic

Le diagnostic, suspecté sur la clinique, est confirmé par les données du LCR et de I'examen

électrique. [3q

11.4.1. Clinique

Le GBS est une polyradiculonévrite aigué se traduisant généralement par un déficit
sensitivomoteur d’évolution ascendante, bilatérale et symétrique. Ces criteres
diagnostiques reposent essentiellement sur la clinique [s1-32. La présence d’un déficit
d’apparition progressivedébutant dans plus d’un membre ainsi qu’une aréflexie sont les 2

critéres principaux du diagnostic de GBS. (Les critéres diagnostiques, ANNEXE I1)

11.4.2. Examen électrophysiologique

2.1. Historique :
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Les premiéres recherches concernant ['électricité et la physiologie du mouvement
remontent a la deuxieme moitié du XVIlI°siecle et sont dues a Luigi Galvani qui prit la
grenouille et en particulier le nerf sciatique comme sujet d'étude.Par la suite, d'autres

auteurs comme Volta, Valli et Fowler apportaient aussi leurs contributions.

A la fin du XIX® siécle, Erb et surtout Duchenne de Boulogne ont développé une méthode
diagnostique et thérapeutique, décrite en détail par Duchenne de Boulogne dans son
célébre ouvrage De I'électrisation localisée. A la méme époque Baxt et Helmholtz ont
réalisé la premiere détermination expérimentale et exacte de la vitesse de conduction

nerveuse.

Au début du XX°®siécle, avec Einthoven, d'Arsonval et surtout Piper, naissaient les
premiéres bases de I'électromyographie. En effet, Piper publiait en 1912 le premier ouvrage
d'électromyographie. Dans les années 1920, Sherrington introduisait la notion d'unité

motrice et Adrian et Bronk mettaient au point la premiere électrode aiguille concentrique.

C'est seulement en 1948 qu'est utilisée pour la premiere fois a des fins cliniques I'étude des
vitesses de conduction nerveuse motrice. C'est a la méme époque qu'apparait le premier

appareil d'électromyographie moderne. 33

2.2. Mateériel :

Il comprend des éléments fixes et des consommables. Les éléments fixes constituent
I'appareil d'électromyographie et sont les modules de détection, de stimulation, d'affichage,

de moyennage, de stockage et d'analyse des données.

Figure 01 : Photo prise au laboratoire ’ENMG
Service d’exploration fonctionnelle du systéme
nerveux
EHU Oran
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2.3. Meéthodes :

On regroupe habituellement sous le méme terme d'électromyographie (EMG) plusieurs
méthodes: les études de la conduction nerveuse qui consistent a stimuler et a enregistrer les
nerfs et les muscles par des électrodes de  surface. L'examen

électromyographiqueproprement dit, ou examen de detection a l'aiguille. [34

> Electromyographie de détection des muscles :

Elle étudie les unités motrices par l'intermédiaire d'une aiguille insérée dans un muscle.
L'enregistrement est réalisé dans différentes conditions (repos, effort modéré puis effort
maximal). Son intérét principal est la distinction entre un deéficit d'origine musculaire

(atteinte myogene) et un déficit d'origine nerveuse (atteinte neurogene).ss)

Au repos : il n’existe aucune activité électrique. C’est ce qu’on appelle le « silence

électrique ».Le tracé normal de repos se limite a la ligne de base.

Contraction volontaire : Les potentiels d’unité motrice apparaissent .Au cours d’une
contraction volontaire de force croissante, on voit le tracé

Electromyographique s’enrichir.

[O0. | [FPoT B0 STHIGS-TENE 7 TN T THIG: B oT S0 as |

| !

Figure 02 : Recrutement normal dans un deltoide chez un patient normal

» Stimulodétection :

La stimulodétection constitue sirement la partie de 'EMG la plus fiable, la plus sensible et
la plus reproductible. La détection (enregistrement) des réponses musculaires, nerveuses

périphérique et/ou centrale est déclenchée par une stimulation des structures nerveuses.

La stimulation, comme I'enregistrement des réponses, se font a l'aide d'électrodes de

surface. Contrairement a la détection, son interprétation est quantitative, I'anomalie est

10
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affirmée par comparaison aux valeurs normales de référence et aux valeurs du membre

cliniqguement sain.

La stimulodétection permet d'évaluer la fonction de conduction de l'influx nerveux le long

des fibres motrices (vitesse de conduction motrice [VCM]) et sensitives (vitesse de
conduction sensitive [VCS]) périphériques. Elle permet aussi d'évaluer la conduction de
I'influx nerveux dans les fibres motrices des régions proximales et le systeme nerveux
central grace aux ondes réflexes (onde F, réflexe H) et aux PEM et dans les fibres
sensitives des régions proximales grace aux PES.Elle permet aussi d'évaluer le nombre de
fibres nerveuses motrices, et surtout sensitives, fonctionnelles au travers de I'amplitude des
PAM et PAS.

Ces techniques de stimulodétection n'étudient que la vitesse de conduction des fibres
myélinisées les plus rapides (fibres de grand diamétre). D'autres techniques permettent
d'étudier la fonction (et non la vitesse de conduction) des fibres non myélinisées de petit

diametre impliquées dans le systéme nerveux végétatif. [s3

e Conduction motrice :

On entend par conduction motrice I'ensemble des parametres enregistrés par stimulation
électrique des motoneurones alpha d'un nerf. Un potentiel d'action est généré, propagé
jusqu'a la jonction neuromusculaire, puis au muscle innervé par ce nerf. Ce potentiel

d'action est recueilli sur le corps de ce muscle. 35

Deux sortes de parameétres sont mesurées pour chaque réponse musculaire enregistrée.
L'amplitude de la réponse (normalement de I'ordre de la dizaine de mV) refléte le nombre
de fibres fonctionnelles dans le segment nerveux étudié. La latence d'apparition de la
réponse, mesurée en millisecondes, reflete la vitesse de conduction des fibres nerveuses.
Lorsqu'un nerf peut étre stimulé en deux points de son trajet (étude étagée), on calcule

lavitesse de conduction motrice (VCM) du segment nerveux compris entre les deux points

de stimulation (normalement de l'ordre de 50-55 m/s).

e Conduction sensitive :

11
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L'exploration du potentiel sensitif est une des parties les plus importantes de I'examen des
vitesses de conduction. Il est en effet essentiel a la distinction entre une atteinte radiculaire

et une atteinte tronculaire.ss

Le principe de I'étude est de stimuler un nerf sensitif en un point de son trajet et
d'enregistrer le potentiel d'action induit par des électrodes de surface collées a distance sur
le trajet du nerf. Pour chaque potentiel sensitif enregistré, on mesure, comme dans I'étude
de la conduction motrice, la vitesse de conduction sensitive (VCS) (normalement de I'ordre
de 50-55 m/s), et I'amplitude de la réponse (de I'ordre de la dizaine de microvolts) qui
refléte le nombre de fibres nerveuses fonctionnelles dans le segment nerveux étudié. En
fait, seules les grosses fibres périphériques participent au potentiel et sont évaluées (pas les

petites fibres de la sensibilité thermoalgique ni les fibres radiculaires préganglionnaires).

[34]

e Conduction nerveuse proximale :

Il existe deux techniques différentes, le réflexe H et I'onde F.[s3
Onde F:

Apres stimulation supramaximale des fibres motrices, le potentiel d'action nerveux est
propagé en distalité vers le muscle pour évoquer la réponse M directe, mais aussi de facon
antidromique vers la région proximale. Les ondes F correspondent au temps de conduction
du potentiel d'action émis du point de stimulation jusqu'au corps cellulaire du motoneurone

et retour vers le muscle.ss

Réflexe H :

Le réflexe H est un réflexe monosynaptique provoqué par la stimulation du fuseau
neuromusculaire. Par opposition a l'onde F, il n'est obtenu que par stimulation sous-
maximale et apparait pour des stimulations moins intenses que la réponse M. Il transite par

les voies sensitives et motrices. (35

e Terminologie neurophysiologique :

Bloc de conduction :

12
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Il est le reflet d'une pathologie démyelinisante. Il se définit comme la perte de la fonction
de transmission de I'influx nerveux des fibres myélinisees alors que lI'axone n'est pas altéré.
Sur le plan neurophysiologique, le bloc de conduction s'exprime par une perte importante
(supérieure a 30 %) de I'amplitude (ou de la surface) du PAM ou du PAS entre deux points

de stimulation/recueil peu éloignés.

Désynchronisation ou dispersion des potentiels :

C'est une forme atténuée du bloc de conduction. Quand la fonction de transmission de
I'influx nerveux est altérée de fagcon homogene au sein d'un nerf, on obtient un bloc de
conduction ; mais quand I'altération est inhomogene, on obtient un potentiel désynchronise,
car certaines fibres nerveuses sont bloquées alors que d'autres sont un peu ralenties et

d'autres tres ralenties. [s3

2.4. Eléctroneuromyorgraphie normale :

> Etude de la conduction nerveuse motrice :

e Etude de la conduction motrice du nerf médian :

P .
l WTemn

BAING NP _SEE. WA

31 3 &ASs n2
sials 3% 4y ¥y
€3 71 &84 183
nees Y 6By 1y
87 NE @I 21
TSefs WY -NY N
ne €3 €4 o

Photo prise au leboratoire d'ENMG du CHUO Fcran de visualisation des signaux enregistrés

Figure 03 : Stimulation distale du nerf médian moteur au poignet

A la face antérieure du poignet, entre les deux tendons proéminents des palmaires ,1/2 cm
au dessus du pli distal du poignet, a 5 cm de I’¢lectrode d’enregistrement active. La

stimulation provoque un mouvement vif d’abduction palmaire et externe du pouce. On doit
faire attention a une stimulation trop interne qui active le cubital au poignet et entraine une

réponse des muscles cubitaux de I’éminence thénar (déflexion initiale positive).

13
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LD poignet-thénar < 3.8 ms. Amplitude > 6mv
VCM coude-poignet > 48 m/s
3.A Paisselle : VCM aisselle-coude > 52 m/s

7

s e 4.Au creux sus-claviculaire : VCM sus clavicule

aisselle > 55 m/s.

Figure 04 :Stimulation du nerf médian moteur au coude : dans la gouttiére bicipitale
interne,en dedans du tendon du bicpes,justeau dessus du pli du coude,sur le pouls huméral.

e FEtude de la conduction motrice du nerf cubital :

vm] Peedt Winaiee (Cubltal)

boc: ASd ¥ ["" ) -
2.~

4% s 9N

Figure 05 : Stimulation du nerf cubital au poignet : juste en dehors du tendon du cubital
antérieur, et juste au dessus du pli principal du poignet. La réponse est un mouvement du 5

doigt.

Figure 06 : Stimulation du nerf cubital au
dessous du coude : a la sortie de la
gouttiere épitrochléo-olécranienne, 2 a 4
cm au dessus de 1’épitrochlée

N

Photo prise au laboratoire d’ENMG du CHUO
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Etude de la conduction motrice du nerf radial :

— . 47 S WS NI

Photo prise au laboratoire d'ENMG du CHUO

Figure 07 : Stimulation du nerf radial au coude :5-6 cm au dessus de I’épicondyle dans la
gouttiére bicipitale externe entre le long supinateur-triceps et le biceps.

Figure 08 : Stimulation du nerf radiala 1’aisselle,
dans la gouttiére entre le coracobrachial et le bord

interne du triceps, Mesure de distance au compas
entre 1’aisselle et le coude.

e Etude de la conduction motrice du nerf sciatique poplité externe (péronier) :
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Photo prise au lsboratoire d"ENMG du CHUO

Figure 09 : Stimulation du nerf SPE a la cheville :au dos de la cheville, la ou le tendon de
I’extenseur commun des orteils croise la ligne bi-malléolaire. La réponse est un
mouvement de flexion dorsale des orteils.
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Figure 10 : Stimulation du nerf SPE au
dessous du col au genou, juste au dessous

(et en arriere)

de la téte du péroné.

Photo prise au Laboratoire ’ENMG du CHUO

e Etude de la conduction motrice du nerf sciatique poplité interne :
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Figure 12 : Stimulation du nerf SPI au creux

3 poplité : a cheval sur le pli du genou, a peu prés au
milieu du creux poplité
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> Etude de la conduction nerveuse sensitive :

Deux exemples : un nerf cubital pour les membres supérieurs,et un nerf sural pour les

membres inferieurs.

Etude de la conduction sensitive du nerf cubital :

[}
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Photo prise au laboratoire d'ENMG du CHUO

Figure 13 : Stimulation du nerf cubital : soit a la paume au 4 espace intersosseux,soit par
électrodes-anneau autour de 1’auriculaire ou de 1’annulaire.

e Etude de la conduction nerveuse sensitive du nerf sciatique poplité interne

(tibiale postérieur) :
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Figurel4 : Stimulation du nerf SPI : a ’union 1/3 moyen-1/3 inferieur de jambe, au
milieu de la face dorsale ou légérement en dehors.
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2.5. Anomalies électrophysiologiques
Atteinte axonale

Une atteinte axonale se traduit par une diminution du potentiel sensitif proportionnelle a la
perte axonale. La réponse motrice quant a elle peut garder une amplitude normale malgré
une perte axonale importante en raison des phénomenes de régénération axonale. Le tracé
d'effort maximal en électromyographie est alors le seul moyen d'obtenir une évaluation

semi-quantitative de la perte axonale motrice.

Le plus souvent, I'atteinte affecte les fibres de gros diametre qui sont celles qui conduisent
le plus rapidement I'influx nerveux. De ce fait, les atteintes axonales s'associent a un
certain degré de diminution des vitesses de conduction. Le degré maximal de diminution
des vitesses de conduction par atteinte axonale est difficile & déterminer. Cependant, les
comparaisons anatomoélectrophysiologiques font apparaitre un facteur de quatre a cing
entre le diametre des fibres les plus grosses et la vitesse de conduction maximale sur le
nerf. Sachant que l'on ne peut enregistrer les fibres plus petites que 7 um, la mise en
évidence d'une vitesse de conduction inférieure & 28 m/s=7x 4 (ou 35 m/s=7x5) permet
d'affirmer une participation démyélinisante.

Atteinte démyélinisante

La gaine de myéline permet a la conduction nerveuse d'étre saltatoire. Dans les affections
démyélinisantes (auto-immunes, compression nerveuses, etc.), la vitesse de conduction est
ralentie dans les segments démyélinisés. De méme, les latences distales peuvent étre
allongées et les potentiels tardifs absents ou de latence allongée. Cependant, l'intérét de ces
derniers est maximal lorsque les vitesses de conduction motrice sont normales en distalité
(jusqu'au point d'Erb aux membres supérieurs et aux creux poplités aux membres

inférieurs).

De méme, un certain de degré de dispersion temporelle peut se voir. Elle est peu
importante sur les nerfs moteurs sains, mais est classiqguement retrouvée au cours des
atteintes démyélinisantes, bien qu'elle puisse également traduire une atteinte axonale

sévere [35].
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2.6. Syndrome de Guillain-Barré :

L'EMG permet de classer le SGB en polyradiculoneuropathie inflammatoire aigué
démyélinisante (acute inflammatorydemyelinatingpolyradiculoneuropathy [AIDP]), en
neuropathie aigué axonale motrice (acute motoraxonalneuropathy [AMAN]), en
neuropathie aigué axonale motrice et sensitive (acute motor and

sensoryaxonalneuropathy [AMSAN]) et en forme inexcitable [z

Les formes démyélinisantes se caractérisent par un allongement des latences distales, une
diminution des vitesses de conduction, des blocs proximaux (traduisant une
démyeélinisation segmentaire) et/ou un allongement des latences des ondes F (permettant

I'exploration de la partie proximale des nerfs).

Au cours des atteintes axonales, on retrouve une diminution d'amplitude des potentiels

d'action sur les nerfs moteurs (AMAN) ou sur les nerfs sensitifs et moteurs (AMSAN). [4]

La répartition entre ces différentes formes électrophysiologiques varie entre la zone
géographique et les critéeres de démyélinisation utilisés (48 % AMAN dans une étude

japonaise, entre 65 % et 85 % en Chine, 30 % en Argentine, 35 % en Turquie, etc.)

La démyélinisation prédomine aux extrémités proximales et distales et I'allongement de la
latence de I'onde F est noté dans plus de 80 % des cas dés la premiére semaine ainsi que
I'allongement des latences distales (75 %). La présence de bloc de conduction est un autre
signe important de démyélinisation focale qu'il faut rechercher (50 %). La réduction de
I'amplitude des potentiels d'unité motrice (maximale a la 3e semaine) est aussi souvent
observée (plus de 70 % des cas) et peut étre interprétée soit comme des blocs de
conduction tres distaux, soit comme une atteinte axonale primitive ou secondaire. La

réduction des vitesses de conduction apparait surtout la deuxiéme semaine (84 %).

Dans I'étude prospective de Korinthenberg, ’TEMG montrait une atteinte myélinique dans
48 % des cas. Une atteinte axonale « pure » était retrouvée dans 11 % des cas. La présence
a 'EMG de détection d'une activité spontanée (pointes positives et fibrillation) dans le
muscle au repos est clairement en faveur d'une dénervation aigué et donc d'une atteinte
axonale grave. La présence de ces activités de repos a été decrite comme un facteur de

mauvais pronostic chez l'adulte mais cela semble moins évident chez I'enfant s
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11.4.3. Ponction lombaire

L’analyse du liquide céphalorachidien (LCR) démontrera une augmentation de la
protéinorachie (seulement apres plusieurs jours, absente dans 20 % des cas).
L’hyperprotéinorachie, non spécifique du SGB, est liée a I’atteinte inflammatoire
pluriradiculaire. La “ dissociation albumino-cytologique ™ sera en principe la régle. Le taux
de leucocyte du LCR sera en principe normal et inférieur a 30 cellules par mm3 hormis

encas d’infection par le HIV1.[37

11.4.4. Bilan initial proposé

Les examens recommandeés lors d'une suspicion de SGB sont rappelés dans le (ANNEXE
[11).1ls permettent de réaliser le bilan étiologique du SGB et d'éliminer les principaux

diagnostics différentiels. Certains éléments sont également utiles pour le pronostic. 4
11.5. Traitement

11.5.1. Traitement specifique

Deux traitements ont montré une efficacité comparable : les échanges plasmatiques (ou
plasmaphéreses) et I’administration d’immunoglobulines polyvalentes intraveineuses
1351-S0nt les deux traitements spécifiques dont I'efficacité a été démontree dans le SGB
associe a un deficit moteur ; Ils ne concernent pas les formes sensitives pures ou le

syndrome de Miller-Fisher qui régresse spontanément sans complication. o

1.1.  Echanges plasmatiques

La plasmaphérese ou échange plasmatique (EP) est une technique d’aphérese
thérapeutique. Elle consiste, en circulation extracorporelle, a séparer le plasma des
éléments figurés du sang puis a prélever ce plasma qui est remplacé par un fluide de
substitution. La premiére application a été décrite en 1914 chez I’animal ; et chez I’homme
a la fin des années 1950 dans le cadre du syndrome d’hyperviscosité de la maladie de
Waldenstrom .L’essor de 1’aphérése thérapeutique a eu lieu a partir des années 1970 avec
I’apparition de machines automatisées permettant la réalisation des EP par centrifugation

puis par filtration. [sg

Le principe est de remplacer le plasma du patient aprés séparation des éléments nucléés par
centrifugation ou filtration. Cette technique s'est montrée efficace sur plusieurs points :
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diminution de la durée de ventilation mécanique, diminution du temps de récupération de
la marche avec et sans aide, diminution du temps de récupération du déficit. L'efficacité est

prouvée sur le long terme avec une diminution de la mortalité, des séquelles a un an.

Le volume a échanger est de 1,5 masse plasmatique. 1l est recommandé de realiser quatre
échanges dans les formes modérées et severes (perte de la marche, nécessité d'une
assistance respiratoire) et deux échanges dans les formes légeres (déficit moteur sans perte
de la marche). lls doivent étre débutés précocement, dans les sept jours suivant le début du
déficit.

Les techniques par filtration sont aussi efficaces que la centrifugation. L'association

albumine et colloide serait mieux tolérée que le plasma comme soluté de remplacement.

Les principales contre-indications aux échanges plasmatiques sont les troubles de la

coagulation et les états septiques.

Les complications sont rares (<5 % des séances) et souvent bénignes a type d'hypotension,

de fiévre/frissons ou nausées/vomissements. 4

1.2.  Immunoglobulines polyvalentes intraveineuses

» Historique

L'histoire moderne de la transfusion d'immunoglobulines (Ig) commence lorsque Cohn met
au point la méthode de précipitation a I'éthanol a froid. Les protéines plasmatiques sont
ainsi séparées en quatre fractions stables dont la seconde contient la plus grande partie des

anticorps.

Dans les années 1940, l'administration intramusculaire de petits volumes de telles
préparations montre une efficacité prophylactique vis-a-vis des oreillons et de I'népatite A.
L'efficacité potentielle de cette fraction est rapidement comprise, et des préparations
intramusculaires d'lg d'origine humaine sont utilisées pour traiter de véritables déficits
immunitaires, ce qu'illustre la publication princeps de Bruton.L'injection intraveineuse de
ces préparations n'est a I'époque pas possible car elle s'accompagne de réactions séveres
immédiates, anaphylactiques ou anaphylactoides. Barandun et al.démontrent les premiers
que les molécules d'lgG sépareées tendent a s'agréger et a acquérir une activité

anticomplémentaire responsable de ces effets.
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C'est cette équipe dans les années 1960, en étroite collaboration avec la Croix Rouge
suisse, qui modifie la méthode de Cohn et Oncley par I'abaissement du pH a 4, et plus tard
par la présence de petites traces de pepsine pour inhiber la réagrégation.Les conditions sont

alors réunies pour I'utilisation thérapeutique d'lg intraveineuses (1g1.V). (39

> Préparation

Dans l'idéal, les préparations contiennent exclusivement des molécules 1gG sous forme
monomeérique, de structure et fonction intactes, avec une demi-vie normale, représentatives
de la répartition physiologique en quatre sous-classes et sont dépourvues d'agents
infectieux, d'agrégats ou autres substances déléteres.

Elles sont censées contenir aux alentours de 106 types d'anticorps spécifiques, réponse aux
agents infectieux pathogenes auxquels la population des donneurs a été exposée. Ces
anticorps proviennent d'un pool de plus de 10 000 donneurs sains, retenus apres un
entretien médical et des tests sérologiques et/ou génomiques vis-a-vis du virus de
I'immunodéficience humaine (VIH) et des virus des hépatites B (VHB) et C (VHC).

Les fabricants proposent plusieurs produits qui varient tant dans le mode de sélection des

donneurs que pour I'élaboration elle-méme.

Quoi qu'il en soit, la fabrication du principe actif suppose plusieurs étapes

successives parmi la liste qui suit.

Le fractionnement a I'éthanol avec une variante possible par filtration et lyophilisation

proposée par Kistler-Nitschmann repose sur la précipitation a I'éthanol a froid décrite

initialement par Cohn et Oncley.

La purification par procédés chimiques utilise l'activité protéolytique de la pepsine, la

plasmine ou la papaine a pH 4, mais aussi d'autres réactions chimiques comme la
sulfonation, la réduction-alkylation, la B-propiolactonation qui diminuent I'activation du

complément.

Les procédés physiques reposent sur la précipitation en polyéthyléne glycol (PEG).

La chromatographie utilise I'immmunoaffinité pour des anticorps monoclonaux ou des

systémes tels que le diéthylaminoéthyle (DEAE, Sephadex®) ou le carboxyméthyle (CM)
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qui retiennent les contaminants protéiques plasmatiques (IgA, IgM, activateurs de la
prékallicréine...).

L'inactivation virale repose, soit sur des méthodes chimiques ou enzymatiques telles que le

solvant-détergent par incubation avec tri- (n-butyl) phosphate et Tween, le caprylate, la
riboflavine, le bleu de méthyléne ou psoraléne, soit sur des méthodes physiques comme la

pasteurisation 10 heures a 60 °C ou des techniques thermiques.

La nanofiltration assure une étape de purification supplémentaire, par l'utilisation de filtres

dont la taille des pores est comprise entre 10 et 100 nm. Cette technique s'est montrée
efficace dans I'¢limination de I'agent de I'encéphalopathie spongiforme bovine (ESB),
responsable de la forme variante de la maladie de Creutzfeldt-Jakob (vMCJ) dont des cas

de transmission par voie sanguine ont été décrits.

Le traitement par les hydrolases immobilisées inactive a la fois certaines substances

vasoactives et les protéines virales, en particulier des virus enveloppés.

De ces différents modes de préparation, il résulte des produits finis dont les caractéristiques
ne sont par définition pas totalement superposables, qu'il s'agisse du pH, de la répartition
des sous-classes d'lg, du contenu résiduel en IgA. Ces différences peuvent rendre compte
de nuances parfois franches dans les indications et surtout les effets secondaires (ANNEXE
V).

La quantification des monomeéres et des dimeéres d'lgG, les fragments des polymeéres et des
agrégats, les impuretés (protéines, IgE, IgM), le contenu en IgA, le titre des agglutinines
anti-A et B, les anticorps anti-D, l'activité anticomplémentaire des activateurs de la

prékallicréine doivent ainsi étre testés.

La distribution des sous-classes d'lgG, le titre des activités anticorps vis-a-vis de la
diphtérie, d'Haemophilus, du pneumocoque, du streptocoque et du VHA et du VHB, du
cytomégalovirus (CMV), de I'herpés, du virus varicelle-zona (VZV), des oreillons, du

parvovirus B19 et du polio 1 doivent étre mesurés.

Chaque lot d'Igl.V. provient de plusieurs milliers de donneurs, ce qui motive une attention
particuliére vis-a-vis du risque de transmission d'agents infectieux. Des tests de dépistage

sérologiques sont effectués apres chaque don. [zq)
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» Pharmacocinétique

Le compartiment intravasculaire contient 42 a 45 % des 1gG totales. Les 1gG injectées se
distribuent donc de fait dans un espace plus de deux fois supérieur au volume plasmatique.
Apreés une injection intraveineuse, le pic mesuré immédiatement est quasi proportionnel a

la dose administree, 100 mg/kg augmentant la concentration d'lg de 200 mg/dl.

Du fait de I'échange entre les compartiments extra- et intravasculaires, ce pic est suivi
d'une décroissance rapide, d'environ 20 a 30 %, dans les 24 premiéres heures, I'équilibre
étant atteint entre le 3e et le 5e jour. La concentration plasmatique décroit dés lors selon
une exponentielle inverse jusqu'a une vallée habituellement atteinte entre le 2e et le
28e jour. La demi-vie ainsi obtenue, de 18 a 32 jours similaire a celle des lgGnatives,se
révele comparable chez les nouveau-nés et les adultes. Il existe des variations individuelles
notables en fonction du taux d'lg avant injection, de la présence d'infections ou de brdlures,
du métabolisme des Ig dénaturées, de la formation de complexes immuns circulants et de
leur clairance, du catabolisme des Ig enfin. La fraction de turnover des 1gG1, 1gG2 et
IgG4 s'évalue a 7 ou 8 % par jour, cependant que celle des 1gG3 est proche du double, ce

qui correspond a une demi-vie de 7 jours.

Chez les patients atteints d'un déficit primitif en anticorps, les demi-vies des IgG semblent
plus longues que chez les individus normaux, de 30 a 40 jours pour les IgG1, 1gG2 et

9G4, de 20 a 24 jours pour les 19G3.[3q

» Mécanismes d'action

<+ Dans les infections
Infections bactériennes

Les Ig, en se liant aux déterminants antigéniques bactériens, facilitent I'élimination de ces
agents infectieux. Apres fixation a la bactérie cible par la partie Fab, le fragment Fc des Ig
active le systeme du complément. Cette activation provoque la lyse des bactéries
recouvertes d'anticorps, mais également l'action chimiotactique et opsonisante, ce qui
favorise la phagocytose des complexes immuns circulants par les cellules phagocytaires

(polynucléaires et macrophages). [sg
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Infections virales

Les Ig sont susceptibles de neutraliser les virus libres en constituant un complexe immun
circulant. Elles peuvent aussi contribuer a I'élimination des cellules infectées par les virus
en reconnaissant les antigenes de surface avec mise en jeu de la cytotoxicité cellulaire

anticorps-dépendante (ADCC). [3q]

% En immunomodulation
Blocage des récepteurs aux fragments Fc des immunoglobulines

Ce blocage interesse les cellules phagocytaires et notamment les macrophages spléniques
et semble particulierement important dans le traitement du purpura thrombopénique

idiopathique, et plus largement, des cytopénies auto-immunes. g

Inhibition de I'activation du complément

La fraction Fc des immunoglobulines peut lier les composants C3b et C4b du complément
et ainsi empécher le dépbt des fragments activés, et donc la formation du complexe
d'attaqgue membranaire. Ce mécanisme semble particulierement intéressant dans la
dermatomyosite, pour interférer avec les lésions vasculaires et se prolonge pendant toute la

demi-vie des immunoglobulines injectées au receveur. g

Modulation des cytokines et des antagonistes cytokiniques

Bien que ces modifications soient difficiles a apprécier a I'échelle d'une cytokine
individuelle, un certain nombre de cytokines pro-inflammatoires sont régulées a la baisse,
notamment les interleukines 1, 2, 3, 4, 5, 10, le TNF , tandis que les effets sur interféron
gamma sont plus variables. En revanche, I'antagoniste du récepteur a l'interleukine 1 serait
régulé a la hausse. Parallélement, le taux de prolifération des lymphocytes en réponse aux
mitogenes non spécifiques semble diminuer. Enfin, les IglV pourraient modifier I'équilibre

TH1/TH2, mais ceci reste encore discuté. o

Neutralisation des autoanticorps circulants

La capacité des IglV perfusées de neutraliser I'activité d'autoanticorps circulants a eté
suggerée pour la premiere fois en observant la chute rapide du taux des auto-anticorps anti-
facteur VIII, chez des patients atteints de maladie auto-immune avec autoanticorps anti-

facteurVIII, traités par les IglV. De nombreux arguments expérimentaux sont venus
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ensuite démontrer que la neutralisation d'autoanticorps circulants par les IglV dépend de la
présence, dans les IgIV, d’anticorps anti-idiotypiques dirigés contre les autoanticorps. Ces

arguments sont :

o les fragments F(ab")2 d'lglV neutralisent I'activité fonctionnelle des autoanticorps
isolés du sérum de patients et/ou inhibent la fixation de ces autoanticorps aux
autoantigenes correspondants ; cette inhibition d'activité autoanticorps par les
IglV in vitro a été mise en évidence dans le cas des autoanticorps anti-facteur VIII ,
des autoanticorps anti-thyroglobuline , des anticorps anti-ADN , des autoanticorps
anti-facteur intrinséque des anticorps anti-nerf périphérique associés au syndrome
de Guillain et Barré ; des anticorps anti-antigene cytoplasmique de polynucléaire
neutrophile (ANCA) , et des autoanticorpsanti-plaquettaires anti-GPI1Ib/Il1a ;

o les IgG exprimant une activité autoanticorps et purifiées a partir du sérum de
patients sont retenues sélectivement sur les colonnes de chromatographie d'affinité
de fragment F(ab")2 d'IglV couplés au sépharose , les fragments F(ab")2 d'IglV
interagissent ainsi spécifiqguement et avec une forte affinité avec les régions
variables d'autoanticorps pathologiques ; la rétention des autoanticorps sur ces
colonnes de chromatographie d'affinité est sélective ;

o les IglV sont capables d'inhiber de facon compétitive la fixation d'anticorps anti-
idiotypiques monoclonaux ou polyclonaux produits chez la souris ou le lapin aux
régions variables d'autoanticorps, par exemple, a celles d'autoanticorps anti-facteur

V111 ou anti-thyroglobuline.

La capacité des IglV de neutraliser des autoanticorps pathogénes circulants est a
rapprocher de I'observation qui a été faite dans différentes maladies auto-immunes de ce
gu'une rémission spontanée peut étre associée a l'apparition d'anticorps anti-idiotypiques
dirigés contre le autoanticorps présents avant rémission, a la phase aigué de la maladie,
dans le sérum des patients. De tels anticorps anti-idiotypiques associés a la rémission ont
été mis en évidence dans le cas de la myasthénie aigué ; de syndrome de Guillain et Barré
des vascularites systémiques ANCA positives, du lupus érythemateux disseminé et de la

maladie autoimmune avec anticorps anti-facteur VIII.

L'activité anti-idiotypique des IglV plus importante que celle que I'on mesure dans des 1gG
purifiées du sérum d'individus sains, reléve certainement de ce qu'un grand nombre de
donneurs participent au pool de plasmas servant a la préparation des IglV. Il est possible
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que certains donneurs contribuent de maniére prédominante a l'activité anti-idiotypique du
pool. Il a été montré, in vitro, que lorsque I'on mélange les IgGd'un grand nombre de
donneurs, on accroit, dans la préparation, la quantité de dimeres F(ab")2-F(ab’)2 qui s'y
trouvent présents. Il existe ainsi dans les IglV une sous-fraction d'immunoglobulines avec
activité autoanticorps naturelle, capable de former les diméres avec d'autres
immunoglobulines a activité auto-anticorps dans la méme préparation. 1l est possible que
cette fraction particuliéerement autoréactive, ait un potentiel immunomodulateur plus

important que celui des IglV non fractionnées dans les maladies auto-immunes. [a1

> Indications

Les indications actuellement reconnues des Ig.l1V : la maladie de Kawasaki, le syndrome
de Guillain-Barré et les rétinochoroidopathies de Birdshot,les dermatomyosites
corticorésistantes, la myasthénie aigué et les polyradiculonévrites démyélinisantes

chroniques idiopathiques.

Les indications reconnues en hématologie: Leucémie lymphoide chronique
(LLC),Myélomemultiple,Purpuras thrombopéniques immunologiques,Allogreffe de moelle

0SSeuse [3q]

> Effets indésirables

Les effets secondaires des IglVVdépendent, soit de la relative impureté des préparations
commerciales (virus, substances solubles ou Ig autres qu'lgG), soit des effets indésirables

des 1gG elles-mémes.

Réactions systémiques

La majorité d'entre elles commencent dans I'neure qui suit le début de la perfusion et sont
minimes : céphalées, myalgies, fiévre, frissons, douleurs lombaires basses, nausées, voire
vomissements sont alors les plus fréquents, quelquefois accompagnés de manifestations
vasomotrices et cardiovasculaires, voire de dyspnée et de douleurs thoraciques. Leur
fréquence varie de 1 a 15 %, dépendant de plusieurs parametres : caractéristiques du
produit, vitesse de perfusion, maladie sous-jacente .Ces réactions sont attribuees a
I'agrégation des molécules d'lg, responsable de l'activation du systeme du complément,

mais également a des réactions antigénes-anticorps ou a de possibles agents contaminants :
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leur incidence a été réduite par l'adjonction par les fabricants de stabilisants tels que le

maltose.

Réactions d'hypersensibilité et d'anaphylaxie

Des réactions anaphylactoides séveres, voire fatales, peuvent s'observer chez les patients
déficitaires en IgA, qui développent un anticorps anti-lgA et recoivent des Igi.v. Ces
accidents peuvent étre observés méme lorsque les titres d'anticorps anti-IgA sont faibles.
Chez ces patients, il convient d'administrer les préparations d'lgi.v. les plus pauvres en
IgA. Parmi les patients déficitaires en Ig, ce sont ceux qui combinent déficit en IgA et

déficit en 1gG2 qui ont le risque le plus élevé (60 %) de développer ces anticorps anti-IgA.
Hémolyse

Le contenu en isoagglutinines des Igi.v. peut positiver le test de Coombs. Dans certaines
situations, une hyperréticulocytose et une réduction modérée de I'haptoglobine ont été
décrites, ce qui suggere une héemolyse bien compensée. Quelques cas de véritables anémies

hémolytiques ont été rapportés, ainsi que des neutropéenies auto-immunes.
Complications neurologiques

Les céphalées imputables aux perfusions d'lgi.v. sont habituellement contrélées par le
paracétamol et/ou les antihistaminiques. Quelques cas de méningites aseptiques ont été
décrits, qui semblent survenir essentiellement chez des enfants, traités le plus souvent,
mais non toujours, pour purpura thrombopénique idiopathique (PTI). Ces réactions
méningées ont toujours été bénignes. Leur physiopathologie n'est pas bien expliquée, non
plus que celle d'un cas de migraines récurrentes aprés perfusion d'Igl.V, qui ont pu étre

prévenues par lI'administration de propranolol.

D'exceptionnels cas d'accidents vasculaires cérébraux fatals ont été décrits chez des

patients agés (62-83 ans) recevant des Igl.V. pour le traitement d'un PTI.
Complications rénales

Des insuffisances renales aigués oligoanuriques ont été décrites dans de rares cas. Le plus
souvent, le patient était 4ge, avait une insuffisance rénale préexistante, un diabete ou un

lupus. La responsabilité pourrait étre attribuée soit aux agrégats d'lg, soit plus
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vraisemblablement a des additifs de la préparation tels que le sucrose. Dans un autre cas,
une perfusion unique d'lgl.V a été suivie d'une néphropathie cryoglobulinemique mixte

avec dépots de complexes antigéne-anticorps.

> Effets sur le SGB

Lorsqu'elles sont débutées dans les 15 jours suivant le début du déficit, les Ig i.v. sont aussi
efficaces que les échanges plasmatiques en termes de mortalité et de récupération clinique
(sevrage de la ventilation mécanique, récupération de la marche) a court (quatre semaines)
et long (un an) terme. La tolérance serait meilleure, et il y aurait moins darrét

thérapeutique en comparaison des échanges plasmatiques.
Les doses recommandées sont de 0,4 g par kilogramme et par jour pendant cing jours.

Des effets secondaires mineurs sont rapportés chez1l a 5% des patients (céphalées,
fievre/frissons,  nausées/vomissements, hypo-/hypertension, tachycardie, myalgie,
arthralgie) et généralement lies a une vitesse de perfusion trop importante. Des effets
secondaires plus graves peuvent étre observés : choc anaphylactique chez les patients
présentant un déficit en IgA, méningites aseptiques, insuffisance rénale aigué organique,
événements thromboemboliques, hyponatrémie/pseudohyponatrémie, éruption cutanée ou

anémie hémolytique.

Le traitement séquentiel échanges plasmatiques puis Ig i.v. ou Ig i.v. puis échanges

plasmatiques, n'est pas plus efficace que I'une des deux méthodes seule. 4

11.5.2. Traitement symptomatique

Il doit étre rapidement procédé a une intubation-ventilation lorsque sont constatés des

signes de détresse respiratoire, une hypercapnie ou une hypoxémie. q)

Vingt-cing a 30 % des patients nécessitent une ventilation mécanique en raison d'une

insuffisance respiratoire aigué ou des troubles de la déglutition.

La présence de symptdmes bulbaires avec notamment des troubles de déglutition impose la
pose d'une sonde nasogastrique permettant I'alimentation entérale et I'administration des

traitements.
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Les douleurs neurogénes doivent étre prises en charge par des antalgiques spécifiques
comme la gabapentine (de 900 & 3600 mg/j) ou la carbamazépine (300 mg/j).

Il ne faut cependant pas négliger les douleurs liées a I'immobilisation qui sont prises en
charge par les antalgiques classiques (palier I alll) et les anti-inflammatoires non
stéroidiens (AINS).

Une anticoagulation préventive par héparine naturelle non fractionnée (HNF) et héparine
de bas poids moléculaire (HBPM) ou des bas de compression pneumatique intermittente
doivent rapidement étre instaurés et maintenus jusqu'a la reprise de la marche ou au

minimum trois mois en cas de persistance d'une immobilite.

Le traitement des bradycardies est symptomatique, par de l'atropine, de I'isoprénaline,

voire la pose de sonde d'entrainement électrosystolique.

La pose d'une sonde vésicale & demeure est nécessaire en cas de rétention aigué d'urine.

Elle est maintenue en place jusqu'a récupération de la motricité aux membres inférieurs. 4

11.6. La rééducation

11.6.1. Généralité [42]
e Principe

La rééducation se propose de diminuer les conséquences des affections de I’appareil
locomoteur en réduisant ou corrigeant les symptémes précédents. Elle fait appel a divers
techniques que nous exposerons dans un souci de clarté en fonction du thérapeute impliqué

dans la prise en charge.

e Les bases techniques de la rééducation
Lakinésithérapie
La kinésithérapie réunit un ensemble de techniques visant a la réduction des déficiences
de I'appareil locomoteur. On distingue selon la participation du patient les techniques de
rééducation passives et actives. A part se situent la physiothérapie et I'hydrothérapie,

considérées comme un appoint de la kinésithérapie, mais dont la prescription ne peut étre

dissociée.
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La kinésithérapie passive

Elle s'adresse aux tissus de soutien dont elle vise a modifier les propriétés (élasticite,
souplesse) dans une perspective de diminution de la douleur ou de gain d'amplitude (Les

massages, les mobilisations, les tractions).

La kinésithérapie active

La kinésithérapie active regroupe l'ensemble des techniques mettant & contribution le
patient. Ce travail actif peut schématiquement se diviser chronologiquement en phases
successives: travail analytique puis travail global avec réapprentissage du geste ou d'une

fonction.
La physiothérapie

La physiothérapie se définit comme I'utilisation des agents physiques a visée
thérapeutique. Les propriétés de ces différents agents sont dominées par les actions
trophiques et antalgiques. Certaines actions sont spécifiques des agents utilises, d'autres
peuvent étre rapportés de fagon plus générale aux effets thermiques.

On distingue : La physiothérapie par le chaud, la physiothérapie par le froid,

I'électrothérapie et 1’ultra son.
L'hydrothérapie

L'hydrothérapie recouvre plusieurs modes d'utilisation de I'eau:

Effet de massage de I'eau en jet, d'intensité variable en fonction de la pression choisie.
Balnéothérapie associant les vertus thermiques de I'eau chaude (lutte contre la raideur des
tissus de soutien) et la force d'Archiméde qui autorise la rééducation des sujets en période

de décharge d'appui dans les pathologies des membres inférieurs.

L’ergothérapie

L'ergothérapie participe au méme objectif par les activités spécifiques artisanales
derééducation (tapisserie, vannerie, peinture, tissage...) par le réapprentissage desgestes des
activités de la vie quotidienne puis les gestes professionnels avec ousans aide technique

(ortheses, adaptation d'objets, adaptation de I'environnement audomicile, au travail)
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Cette prise en charge peut étre initialisée pendant la phase aigué puis prolongée a
distance ; voire a domicile concernant I'aménagement du domicile dans les situations de

grand handicap.

11.6.2.Dans le cas de SGB 4344

La rééducation sera adaptée en fonction des phases de la maladie. Elle a pour objectif de
prévenir des complications, de favoriser la récupération et de limiter les séquelles, puis

éventuellement d'en limiter les conséquences fonctionnelles.
e Pendant la phase d'installation et pendant la phase d'état

L'installation au lit doit étre régulierement surveillée. Les mobilisations passives ont pour
but de maintenir la trophicité et la mobilité des articulations. Elles doivent étre manuelles,
douces, lentes, respectant les douleurs et mobilisant chaque articulation plusieurs fois dans

toutes les amplitudes anatomiques. Elles doivent étre quotidiennes, voire pluriquotidiennes.

En cas d'atteinte respiratoire, la ventilation assistée ou contr6lée est mise en route et une
trachéotomie est souvent nécessaire. Le drainage des sécrétions bronchiques est facilité par
les postures latérales et déclives, prudentes mais prolongées, ainsi que par les vibrations
thoraciques. Les aspirations bronchiques sont prudentes en raison du risque d'arrét

cardiaque.

Si I'état général et ventilatoire le permettent, I'adaptation a I'orthostatisme est maintenue
par la mise au fauteuil. Le port d'une gaine de contention compense le déficit de la sangle

abdominale et améliore les conditions ventilatoires et hémodynamiques.
e Rééducation a la phase de récupération

Elle vise a renforcer prudemment le potentiel moteur par un travail comportant des
exercices analytiques, globaux et fonctionnels. Le programme de réadaptation sera adapté

a I'état général du patient, respectant la fatigue, I'importance et I'évolution de l'atteinte.

Le travail moteur analytique peut étre effectué sur tous les groupes musculaires dont on
guette et exploite le moindre réveil. 1l est toujours guidé par le kinésithérapeute en travail

actif aidé, puis contre résistance manuelle.
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La réadaptation a I'orthostatisme, si l'alitement est prolongé, doit étre prudente, progressive
au plan incliné avec port de bas de contention et de gaine abdominale.

Au lit, le renforcement du contréle du tronc dans les exercices de retournement et de mise
en position assise, est réalisé. Le travail des muscles stabilisateurs du bassin (moyen
fessier) et des membres inférieurs (grand fessier, quadriceps, soléaire), au lit puis au tapis,

prépare la station debout et la marche.

Progressivement la marche est entrainée dans les barres paralleles au deambulateur, avec
cannes anglaises puis sans canne. Le port d'orthese releveur est souvent indispensable au
début. Une orthése verrouillant les genoux peut étre transitoirement nécessaire.

L'autonomie fonctionnelle est ensuite renforcée.

Le travail analytique et global des membres supérieurs suit les mémes regles,

particulierement aidé par le contréle de la vue.

11.7. Pronostic

Malgré une prise en charge intensive, la mortalité du SGB est de 10 %. Les principales
causes de déces sont respiratoires (détresse respiratoire aigué, pneumopathie, embolie

pulmonaire).

Les facteurs de risque de mortalité sont: I'age, la sévérité de la maladie au nadir, la

nécessité de recourir a la ventilation mécanique et I'hyponatrémie.

Le pronostic moteur global est trés bon, mais pres de 30 % des patients gardent des
séquelles a long terme (douleurs, symptdmes bulbaires, troubles sphinctériens). A cing ans,
5 % des patients nécessitent une aide a la marche ou sont dépendants d'un respirateur. Des
scores cliniques (associant I'age, la présence d'une diarrhée, et la gravité du déficit moteur)

ont été développés pour prédire la probabilité de récupération a six mois.

Le risque de sequelles est augmenté dans les formes motrices pures, les formes axonales et

celles liees a une infection a C. jejuni. 4
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CHAPITRE IIT : MATERIELS ET METHODES

I11. MATERIEL ET METHODE

I11.1. Objectif de I’étude

Déterminer des facteurs prédictifs d’une bonne réponse électrophysiologique au traitement
dans les PRNA.

I1L1.2. Type d’étude

11 s’agit d’une étude prospective descriptive.

111.3. Population

La population étudiée est composée de patients qui ont une PRNA, hospitalisés au service

de neurologie de CHU Tlemcen, et ceci depuis 2011 jusqu’au 2015.

111.4. Variables

La recherche a été effectuée a partir des dossiers d’hospitalisation du service.
1. Données épidemiologiques

Les paramétres notés sont 1’age, le sexe, la profession, le lieu d’habitat, et les antécédents.
2. Données cliniques

Les paramétres étudiés comprennent : les signes de début (signes fonctionnels sensitivo-
moteurs, troubles respiratoires, troubles de la déglutition...), et la présence d’autres signes

associés.

Nous avons noté aussi les données de 1’examen physique : le déficit moteur, sa
distribution, son sens d’extension, sa symétrie, sa prédominance éventuelle et la présence

des signes de détresse respiratoire.
3. Parametres biologiques

Les patients ont bénéficié d’un bilan biologique complet, standardisé :
e NFS, bilan de coagulation (TP, TCA), VS ;
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e lonogramme sanguin, calcémie, phosphorémie, créatinémie, urémie, glycémie,
dosage CPK et LDH, protidémie, dosage de la protéine C réactive (CRP), dosage
hémoglobine glycosylée ;

e Bilan hépatique (ASAT, ALAT, bilirubine, gammaGT, phosphatase alcaline) ;

e Sérologies : (hepatite B et C, VIH).

e Ponction lombaire avec étude cyto-bactériologique, biochimique et immunologique, a

la recherche d’une dissociation albumino-cytologique.

4. Parameétres électrophysiologiques

Nous avons étudié le premier ENMG réalisé, c'est-a-dire au moment du diagnostic, et le

deuxiéme qui est réalisé apres traitement.

Les éléments analysés étaient :
e Les latences motrices distales (LD) en millisecondes (ms),
e La latence des ondes F en (ms),
e Les vitesses de conduction nerveuses motrices (VCN) et sensitives (VCS) en métre
par seconde (m/s) ;
e Les amplitudes des potentiels moteurs en millivolts (mv) et sensitifs distaux en

microvolts (uv).

L’examen de 3 nerfs moteurs: nerfs médians, fibulaires communs ou sciatiques poplités
externes (SPE) et tibiaux postérieurs ou sciatiques poplités internes (SPI) et de 3 nerfs
sensitifs : médians, cubitaux et suraux était réalisé.

Du fait du caractere rétrospectif de 1’étude, le nombre de nerfs étudiés était variable selon

les patients.
5. Données therapeutiques

Nous avons mentionné les thérapeutiques spécifiques (Immunoglobulines intraveineuses,
plasmaphérése) et les traitements symptomatiques (Traitement de la douleur, traitement
des troubles de la régulation cardiaque et tensionnelle, prévention des phlébites, traitement

antibiotique).

36



CHAPITRE IIT : MATERIELS ET METHODES

I11.5. Analyses statistiques

Nous avons utilisé le logiciel SPSS ® et Excel pour effectuer les tests statistiques.
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IV. RESULTATS

IV.1. Caractéristiques de la population générale :

o [effectif de notre étude :

Notre étude a concerné 19 patients admis au service de neurologie du CHU Tlemcen de
2011 & 2015. Sur les 19 patients seuls 3 avaient leurs dossiers complets et ont pu étre
contactés et acheminés vers 1’hopital d’Oran pour faire le controle de ’ENMG. A la

différence, les 16 autres patients avaient un manque de renseignements dans leurs dossiers.

e Lesexe:

Nous notons une prédominance masculine, parmi les 19 patients inclus, 11 étaient des

hommes et 8 étaient des femmes, soit un sexe ratio de 1,375.

i Masculin & Féminin

Figure 15 : Sexe
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o L’age:

L’age des patients inclus dans cette é¢tude variait entre 15 et 78ans, avec un 4ge moyen de

48 ans.

de15a30 de30a45 de 452360 >a60

Age(ans)

M sex Masculin [ sex Féminin

Figure 16 : Répartition par classes d’age et sexe des SGB survenus entre 2011

et 2015

Nous observons une répartition bimodale des SGB en fonction de I’age avec un premier
pic de cas a 15-30 ans chez les femmes, et un second pic a 45-60 ans chez les hommes,

avec une décroissance du nombre de cas aprés 60ans.

e Les antécédents :

Globalement, parmi les 19 malades de notre série, 47% (9 patients) avaient un antécédent

infectieux, le reste était sans antécédent particulier.
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i Oui
4 Non

Figure 17 : antécédents d’événement infectieux

Parmi les 9 patients qui avaient un antécédent infectieux on note par ordre de fréquence:

e Syndrome grippal : 67%.(6 patients).
e Gastro-entérite : 33%.(3 patients).

L Syndrome grippal

i Gastro-entérite

Figure 18 : Antécédents infectieux
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IV.2. Les données cliniques

e Lessignes fonctionnels de début :

Le debut de la symptomatologie était marqué par la présence d’une lourdeur des membres
chez tous les patients 100%, par contre 68,4% de nos malades (13 patients) ont présenté

des signes fonctionnels sensitifs a la phase initiale, tels que des paresthésies.

Les signes de gravité, tels que les difficultés de la déglutition et les génes respiratoires se
sont présentés moins fréquemment avec des proportions égales respectivement a :

26,3%(5 patients) et 15,8% (3patients).

Mais il faut noter qu’on n’a pas observé de trouble de conscience en aucun cas.

Tableau | : Les signes fonctionnels de début

Symptoémes Nombre des patients Pourcentage

4Mb 10 52,6%

Lourdeur des
membres 2MI 9 47,4%
2MS 0 0,0%
Singes sensitifs 13 68,4%
Difficultés lors de la 5 26,3%

déglutition

Difficultés respiratoires 3 15,8%
Troubles de la conscience 0 0,0%
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IV.3. Les données Biologiques
La ponction lombaire :

La PL a était réalisée chez 63 %(12 patients) de nos malades.

i Faite

k4 Non faite

Figure 19 : réalisation de la ponction lombaire

La dissociation albumino-cytologique, était retrouvée dans 58 %(7patients).

L Présente i Absente

Figure 20 : Dissociation albumino-cytologique

42



CHAPITRE IV : RESULTATS

IV.4. L’examen électrophysiologique

e EMG:

L’EMG a été réalisé chez 89%(17patients) de nos malades, chez 11%(2 patients) parmi

eux il a été noté seulement la conclusion.

11 Réalisé

i Non fait

Figure 21 : Electromyogramme

e Formes cliniques :

La majorité des patients 47%(9 patients) présentait une forme démyélinisante pure,et
32%(6patients) présentaient une forme démyélinisante avec lésion axonale et

21%(4patients)présentaient une forme axonale pure.
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u Démyélinisante pure

u Démyélinisante avec
Iésion axonale

m Axonale

Figure 22 : Formes cliniques

e Parameétres de PENMG a la phase pré-thérapeutique :

Les données initiales des ENMG sont regroupées dans les tableaux Il et I11. Ces données

n’étaient pas disponibles pour 2 patients.
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Tableau Il : étude ENMG de la conduction nerveuse motrice

Nerf moteur

Amplitude
moyenne mV
(min-max)

LD moyenne
(ms) (min-max)

VCN moyenne
(m/s) (min-max)

Onde F moyenne
(ms) (min-max)

Meédiane D

4,27(0,11-12)

7,26(3,2-21,6)

46,24(30-55,6)

31,04(22,9-34,9)

Cubital D

4,317(0,14-10,6)

5,67(2,2-19,9)

45,43(33-55)

30,03(26,5-32,9)

SPED

2,78(0,16-20)

10,88(5,3-18,9)

35,18(24,3-46,7)

SPE G

1,59(0,8-3,4)

8,21(4,9-18,7)

38,49(26-49,2)

43,6(36,4-50,8)

SPID

1,497(0,1-4,5)

8,96(4,9-19)

35,32(23-53,9)

67,5(52,7-87,8)

SPI G

2,10(0,1-7,9)

11,14(8,1-19,9)

31,95(20,1-37,9)

58,4(58,4-58,4)

Tableau 11l : étude ENMG de la conduction nerveuse sensitive

Nerf sensitif

Amplitude moyenne (LV) (min-

max)

VCS moyenne (m/s)
(min-max)

Médian D

15,58 (2-39)

43,98 (1-62,5)

Musc-cutané D

3,67 (1,67-6,4)

43,57 (32,5-53,5)

Sural G 8,97 (4,2-14,6) 36,7 (24,5-47,8)
Sural D 7.2 (1-11) 41,57 (32,4-50)
Cubital D 15,02 (4,9-39) 43,1 (33,8-50)
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Tableau IV : Principaux résultats de TENMG

Effectif N %

allongee 16 94,1%
LDM

normale 1 5,9%

ralentie 16 94,1%
VCM

normale 1 5,9%

basse 17 100,0%0
amplitude

normale 0 0,0%

allongée 5 29,4%
Latence des Ondes F

normale 3 17,6%

Non trouvée 9 52,9%

ralentie 10 58,8%
VCS

normale 7 41,2%

Les résultats de 3 patients a la phase pré-thérapeutique :

Premier malade :

Des amplitudes réduites sur les nerfs moteurs aux membres inférieurs, nerfs sensitifs
Iégerement diminués.

Aux membres supérieurs latences distales normales ; ainsi des vitesses de conductions
motrice et sensitive diminuées, en apport avec une perte axonale trés importante,
amplitudes motrices et sensitives des deux nerfs médians et cubitaux dans la limite
inférieure.

Deuxiéme malade :

Des nerfs moteurs SPE et SPI aux membres inferieurs trés effondrés, vitesses diminuées et

latences distales trop allongées.

Ondes tardives F allongees, parfois non retrouvées.
Nerfs moteurs aux membres supérieurs : 1égérement pathologiques.

Nerfs sensitifs : absents aux membres inférieurs.
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Troisiéme malade :

N.B : a noter que PENMG effectué apreés seulement 5 jours d’apparition des signes

cliniques (paralysie flasque), avec des signes de démyélinisation en cours d’installation.

Des parametres sensitifs bas voltés sur nerfs explorés (médian, cubital, sural et musculo-

cutané).

Vitesses de conduction nerveuse sensitive légérement diminuées.

Des réponses évoquées motrices : effondrées et dispersées aux quatre membres ;
Des LDM allongées aux quatre membres.

Vitesses de conduction nerveuse motrice diminuées légérement.

Ondes tardives F non visualisées.

e Paramétres de PENMG a la phase post-thérapeutique :

Les résultats des ENMG poste-thérapeutiques des 3 patients sont présentés dans les figures

suivant :
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Premiére malade :
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Figure 23 : ENMG post-thérapeutique du patient 1

Aux 02 membres supérieurs : potentiels moteurs et sensitifs d’amplitudes normales et de
latences respectees ; les vitesses de conduction nerveuse sont dans les normes.A noter que
les amplitudes des potentiels moteurs et méme sensitifs sont plus grandes a gauche qu’a
droite. Aux membres inferieurs : une atteinte neurogene motrice type axonale.

Les potentiels sensitifs sont d’amplitude et latences normales.
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Deuxiéme malade :
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Figure 24 : ENMG post-thérapeutique du patient 2

= Aux membres inferieurs : pas de signe en faveur d’une atteinte neurogéne

périphérique.

= Aux membres supérieurs : hormis un processus neurapraxique gauche du nerf

médian au poignet, le reste des nerfs moteurs et sensitifs (médian droit et cubitaux

moteurs, médians et cubitaux sensitifs) normaux.
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Troisieme malade :
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Figure 25 : ENMG post-thérapeutique du patient 3
= Aux membres inferieurs : normalisation des latences distales et vitesses de
conduction nerveuse motrice.
-Nerfs sensitifs suraux et musculo-cutanés : normaux.
-Réponses tardives F : normales.
. Aux membres supérieurs : nerfs médians moteurs avec de bonnes amplitudes, et

vitesses normales.

-Nerfs cubitaux : réduction légére des amplitudes motrices.

-Parametres sensitifs : persistance de signes de démyélinisation sur les deux nerfs sensitifs

médian et cubital. (Légere démyélinisation : température cutanée normale).
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IV.5. Prise en charge thérapeutique
e Le traitement de la douleur :

Les antalgiques ont été utilisés par nos patients pour lutter contre la douleur dans 63% des
cas(12patients).

i oui

L nhon

Figure 26 : les antalgiques

e Le traitement antibiotique :

74%(14patients) de la population étudiée ont eu recours a une antibiothérapie.
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M OUl

M non

Figure 27 : Traitement antibiotique

e La protection gastrique :

L’association d’une protection gastrique a été effectuée chez 19 malades (100%).

e Les anticoagulants :

Dans notre série 53%(10patients) ont recu Les meédicaments anticoagulants pour éviter la

formation de caillots sanguins.
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i Oui

1 Non

Figure 28 : Traitement anticoagulant

e Le traitement spécifique :
96% de nos malades (18malades) ont recu Le traitement spécifique.

Le traitement spécifique utilisé était tout le temps a base d’immunoglobuline intraveineuse
pendant 5jours, par contre les autres moyens thérapeutiques comme la plasmaphérése n’a

en aucun cas été instauré.

La dose d’immunoglobuline était de 0,4 g/kg/j.
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V. DISCUSSION

Notre étude a porté sur 19 patients dont le diagnostic était un SGB.

L’age de nos patients est varié entre 15 et 78ans avec un age moyen de 48 ans qui concorde

avec celui rapporté dans d’autres séries.

On remarque dans les séries comparatives que le SGB touche les 2 sexes avec une nette
prédominance masculine, parmi les 19 patients de notre série, 11 étaientdes hommes et 8
étaient des femmes. Donc nos résultats ne sortent pas de cette regle comme il en témoigne
le sexe ratio qui atteint 1,375 (Tableau V).

Tableau V : Comparaison de 1’Age movyen et des sex-ratios

Jean-Romain Pauline Notre série
garric million
Nombre des cas 64 42 19
Age moyen 50 49 48
Homme 41 24 11
Femme 23 18 8
Ratio 1.78 1.33 1.37

Le recueil de données cliniques révele qu’un antécédent infectieux est rapporté dans 47%
des cas. Il survient dans les 4 semaines avant le début des symptémes. Dans la majorité de
nos cas I’antécédent infectieux le plus fréquemment retrouvé est le syndrome grippal 67%
mais nous avons trouvé aussi un syndrome gastroentérite qui est rapporté dans 33% des
cas. Aucun antécédent de vaccination n’a été rapporté avant un SGB. Nos résultats

concordent avec 1’étude de PAULINE Million.

L’analyse des signes fonctionnels rapportés sur nos patients montre que le signe qui a éte
constamment présent a 1’admission était la lourdeur d’un ou plusieurs membres (100%),

par contre, les signes sensitifs étaient moins fréquents (68.4%).
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Chez les patients atteints du SGB, la formule du LCR est habituellement marquée par la
dissociation albumino-cytologique avec une hyperproteinorachie supérieure a 0,459/l
pouvant atteindre des taux importants dépassant 10 g/l sans réaction cellulaire. Cette
perturbation de la composition du LCR arrive généralement a partir de la 2éme semaine du
début de la maladie. Il faut noter que 1’absence de modification pathologique du LCR

n’élimine en aucun cas le diagnostic du SGB si les autres signes sont présents et typiques.

Dans notre série, la PL a été réalisée chez 63%(12 patients) mais la dissociation albumino-
cytologique a été retrouvée que dans 58 %(7patients) des cas, vu la précocité de la PL
(effectuée dans les 3-4 premiers jours) pour les 5patients les résultats n’étaient pas

concluants.

Les caractéristiques neurologiques sont marquées par une atteinte principalement
démyélinisante a ’EMG (79%). Jean-Romain Garric retrouvait également ces chiffres en
2014 avec 83% de cette forme.

Sur le plan thérapeutique, aucun malade n’a bénéficié de plasmaphérése, par contre, les Ig
IV étaient utilisées sur 18 malades. Au CHU Tlemcen les IglV sont le traitement de choix,

elles sont efficaces en ce qui concerne la récupération clinique a court et a long terme.

Concernant le traitement symptomatique, les malades ont recu des antalgiques pour lutter
contre la douleur, des antibiotiques dans le cadre de traitement curatif des infections

communautaires ou nosocomiales et des anticoagulants.
Discussion des résultats de I’électrophysiologie :

Le travail a été effectué sur 19 malades, traités au niveau du CHU, nous allons alors
discuter les résultats des explorations par ENMG en phase préthérapeutgiue : le cas
échéant, "TENMG diagnostic.

A noter que ’ENMG a été réalisé chez 89 % des patients, objectivant une PRNA,11% qui

reste, le dossier archivé n’était pas complet, ne montrant pas les données électriques.

En résumé de la phase préthérapeutique : des ENMG concluants, qui objectivent des signes
électriques francs d’une polyradiculonévrite aigue, justifiant une hospitalisation et une

prise en charge rigoureuse.
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Et comme notre étude est basée sur la recherche des signes électriques de I’évolutivité de
la maladie suite a I’administration des immunoglobulines polyvalentes ou EP, autrement
dit, chercher une évolution objective des PRNA en phase post-thérapeutique.

Nos critéres de jugement sur I’évolution objective seront justifiés par une nette

amélioration des parametres électriques tant sur le plan moteur que sensitif, en
comparaison avec les ENMG en phases pré et post-thérapeutiques.

Néanmoins, seulement les trois malades qu’on a pu contrdler et qui avaient déja des

ENMG préthérapeutiques ont des signes francs d’une polyradiculonévrite aigue. En
comparant les deux explorations en deux phases (pré et post-thérapeutique).

Pour le premiere malade, on note que sur le plan moteur, on constate une légere
amélioration électrique des amplitudes motrices des nerfs explorés , pour le deuxiéeme
malade ou I’atteinte était plutdt démyélinisante tres importante, on constate une restitution
remarquable et spectaculaire des nerfs moteurs et sensitifs, au départ grievement touchés ;
donc une évolution objective apreés traitement spécifique et pour le troisieme malade, on
remarque aussi une évolution objective satisfaisante apres traitement spécifique des nerfs
moteurs et sensitifs aux quatre membres, avec la persistance d’une 1égére démyélinisation

des nerfs sensitifs aux membres supérieurs.

En résumé de 1’étude électrophysiologique, I’évolutivité de la PRNA est variable, selon la
forme étiquetée par ’ENMG ; comme dans le cas de notre étude, 1’évolution objective des
nerfs moteurs et sensitifs trés favorable aprés instauration du traitement spécifique dans les
formes démyelinisantes ,au contraire de ce qu’on a trouvé dans la forme axonale ou les

amplitudes des nerfs moteurs s’améliorent l1égerement.
Limite de I’étude :

Du fait de recueil rétrospectif, certains éléments sont manquants, limitant I’étendu de
I'étude pour I'analyse des parametres concernant les patients, lesquels nous ne disposons

pas d'information.

Par faute du matériel au niveau du service de Neurophysiologie clinique du CHU Tlemcen,
I’¢électroneuromyographie (ENMG) non opérationnel pour une durée de plus d’une année.
Le but de ce travail etait de mener une étude sur une série de malades, avec la mise en

place du dispositif nécessaire pour explorer la polyradiculonévrite aigue sur le plan
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CHAPITRE V : DISCUSSION

électrophysiologique mais le manque du matériel nécessaire, nous a entravé a réaliser

notre travail.

Par ailleurs, I'examen clinique et 'TENMG des différents patients ont été réalisés par des
examinateurs differents, or ces examens (surtout 'ENMG) sont opérateurs-dépendants. Par
exemple, le nombre de nerfs analysés a ’ENMG différe d’un patient a 1’autre
(contrairement & une étude prospective avec un protocole d'examen standard, identique

pour tous les patients), ce qui peut fausser notamment l'analyse.

Nous avons essayé de faire une comparaison avec d’autres études sur le plan électrique
mais nous n’avons pas trouvé celle qui cherche 1’amélioration objective ¢électrique dans la

PRNA.
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CHAPITRE VI : CONCLUSION

V1. CONCLUSION

Deux traitements sont proposés dans les PRNA : les échanges plasmatiques (EP), les
Immunoglobulines intraveineuses (IglV). Le choix du traitement repose sur leurs contre-

indications respectives mais aussi sur les habitudes de prescription.

Les explorations électrophysiologiques nous donnent la capacité de voir clair dans les cas
embrouillés, de faire le tri dans les situations complexes, de hiérarchiser les symptémes, les
anomalies, bref de mener une discussion diagnostique rigoureuse en tenant compte de tous

les éléments d'une situation donnée et de leur poids respectifs.

Permettent également un dépistage précoce de l'atteinte (Cas des PRNA) permettant

d'éviter de graves complications et d'entreprendre rapidement un traitement adapte.

Dans notre étude on a cherché une amélioration sur le plan électrique suite a
I’administration du traitement spécifique en comparant les parameétres électriques entres
les deux ENMG qui ont été réalisés chez nos patients en deux phases pré et post-

thérapeutique.

Apreés cette comparaison, on a pu constater une nette amélioration des parametres

électriques, tant sur le plan moteur que sensitif.

Ces données doivent étre confirmées par des études prospectives de plus grande puissance.

Elles aideront toutefois le clinicien pour son choix thérapeutique dans les PRNA.
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ANNEXES

ANNEXES

ANNEXE | : Questionnaire

ldentité :
Nom: Age:
Prénom : Sexe:HJ/F [
Date d’entrée : Date de sortie :

Antécédents particuliers :

Evénement infectieux récent : oui ] non [ non définie[]

—>Lequel? : VASL] respiratoire[] digestif[] urinaire[] autresl ] ..............

Evénement prodromique : ouil_] non[]
—>Lequel? : Traumatisme[] acte chirurgical [ ] autres[ ]
VaccinationL] laquelle ?2...........cccoevviieinennnnn,

Cas similaire dans 1’entourage : ouil_] non[] famille[] autre[]....................

Clinique :

Déficit moteur Déficit sensitif

MS [IDt[1Gch[] Paresthésie [
MI 1Dt 1Gch[] Fourmillement[]

Symeétrie : Picotements []
Oui [J non [ Engourdissement[]
Myalgie []

Complications : Tr. Respiratoire [] Tr. De la déglutition []
Forme : typiquel_] motrice purel_] purement sensitive[_] descendante[]
Syndrome de Miller Fisher []

Biologique :
e LCR: Aspect: Clairl] non[]

e CRP : positif [, négatif [,

e Antigéne HBS: positif [ ], négatif [
e Ac anti HCV: positif [, négatif []
e Acanti HIV: positif [], négatif [
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Electrophysiologique :

e Les latences motrices distales (LDM) : allongée[] ; normal[]

e Les vitesses de conduction nerveuses motrices (VCN) : ralentie[ ] ; normal ]
e Les amplitudes des potentiels moteurs : bas volte[ ], limite[ ], normal ]

e La latence des ondes F : allongée[] ; normal ]

e Les vitesses de conduction nerveuses sensitives (VCS) :ralentie[] ; normal ]
e Les latences sensitives distales (LDS) :allongéel ] ; normal ]

Nerf Amp VCS Nerf Amp LD VCN | Onde F
sensitive (uv) (m/s) motrice | (mv) (ms) (m/s) (ms)
Médian D Médian D

Musc-cutané D Cubital D
Sural G SPE D
Sural D SPE G

Cubital D SPI D
SPI G

Les traitements entrepris :

e Trt symptomatique :

Trt de la douleur [ quel mé&dicaments..........ccoeveieereneenesieienee, ou imprécis[]
Trt des troubles de la régulation cardiaque et tensionnelle. [

Prévention des phlébites par héparinothérapiel[]

ATB oui [Inonl] si oui lequel .....................

e Trtétiologique :

Corticothérapie ? Ouil_J non[]

Plasmaphérese ? Ouil_] non[]

Immunoglobulines intraveineuses ? Ouil_] non[J si oui: nombre de cure 1[ ], >1[]
Association Plasmaphérése — immunoglobulines intraveineuses ? Ouil_] non[]

Evolution :
e Gueérison ? Ouil] nonL] en combien de temps ?.................

e Séquelles ? Ouil] non] quel type ? Aréflexie tendineusel ] autre[]...............
e Récidives ? Ouil] nonL] apres combien de temps ?.................

e Déces ? Ouill nonl] si oui, lacause ?........cccceevvrvennnn

e Défaillance respiratoire aigué [ autre [J........ccccoeenene.
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ANNEXES

ANNEXE |1 : les critéres diagnostiques du syndrome de SGB d'aprésHugues et
Asbury et Corublath

SONT NECESSAIRES AU DIAGNOSTIC:

= une paralysie progressive de plus d'un membre,

= une aréflexie,

= une durée de progression inférieure a 4 semaines,
= ['absence d’autres causes de neuropathie aigué.

SONT FORTEMENT SUGGESTIFS :

o Certains signes cliniques
= Lasymétrie relative de I'atteinte,
= La présence de symptdbmes et signes sensitifs discrets,
= L’atteinte des nerfs craniens (VII dans 50%)
= -Ladysautonomie: tachycardie, arythmie, hypoT. Orthostatique, HTA.
= [’absence de fievre au début,

o une dissociation albuminocytologique du LCS avec hyperprotéinorachie sans

cellule (moins de 10) habituelle apres une semaine d'évolution
o Critéres électrodiagnostics typiques (bloc de conduction ++)

VARIANTES:
fievre
Déficit sensitif marqué avec douleur
Progression du déficit au-dela de 4 semaines
Arrét de la progression sans récupération ou avec déficit résiduel permanent
Paralysie vésicale transitoire
Atteinte du systeme nerveux central. Ataxie sévere sans signes cérébelleux,
dysarthrie, signe de Babinski et niveau sensitif n’excluant pas le diagnostic si les
autres eléments sont typiques.
Protéinorachie normale pendant 1-10 semaines.
Nombre de cellules mononuclées dans le LCR de 10 a 50.
ELEMENTS DE DIAGNOSTIC DOUTEUX:
Asymétrie persistante du déficit
Perturbation vésicale ou intestinale persistante
Plus de 50 cellules mononuclées des dans e LCS
Présence de polynucléaires dans le LCS
Niveau sensitif net

0O O O O O O

o O

0O O O O O
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ANNEXES

ANNEXE 111 : Bilant initial devant une suspicion de syndrome de Guillain-barré

Electroneuromyogramme

Ponction lombaire

Anticorps antigangliosides

Sérologies :

- VIH

— Campylobacter jejuni

— Mycoplasma pneumonice

- CMV, EBV

— hépatite B, C

Coproculture avec recherche de Campylobacter
Porphyrines urinaires

Ionogramme sanguin, glycémie, urée/créatinine
Bilan hépatique

Numeération et formule sanguine

Bilan de coagulation

Electrophorése des protéines plasmatiques
Dosage pondéral des immunoglobulines (IgG, I1gM, IgA)

VIH: virus de l'immunodéficience humaine; CMV: cytomégalovirus; EBV:
Epstein-Barr virus ; 1g: immunoglobulines.

ANNEXE 1V : Propriétés comparées des différentes préparations

d’immunoglobulines polyvalentes commercialisées en Franc

Fabricant LFB Tegeline OTL Pharma Sandoglobuline Baxter Bioscience Baxter Bioscience
Octaphanma Octagam Gammagard-SD Endobaline
Préparation K/N. pepsine pH# K./N. Pepsire pH4 Cohn Oncler S/D Coba modifié +5/D Cohn modifié + S/D
Nanofikration 0/35nm  Nasodliration 3 am Traitement pH# Hrdrolsse sur phase sofide
Source plasma Bénévoles Bénévoles Bénéroles Bénévales Béeévoles
Demi-vie (j) 81193 joars 3123 pars B:l0jurs N5 yars 377 pours
%G >4 > >5 > >0
Moooméres (') >@75 >0 >4 >% %
kA 17 mg /g de proééines 4l mg/g d protézes 1my /g de probéines <Hpg/pdeprotéines 1 mg/ de protéines
Taille de fot 20000 maximam 000 L 1900 4
KR VIHVHBVHC-VHA-  VIH-VHBVHC VHC VIHVHBVHC-VHA-  VIH-VHB-VHC-VHA-
FVBIe FVBI VBl
Indications (substitution  premiére ligne premiére Byoe premiére ligne AMM restreinte 2 premiére bme
et modulation) patienis préseniant
= défick en [gA
aver AcantHzA
Contre-indications patients présentant patients présentant patients présentant Néant pafien’s présentant un défict
un défickt en IgA un déficit en fgA un déficiten IgA en fgA aver Acanti-gA
aver AcaniHigd avec Acanti-lgd aver AcantrlgA

i immurcgobuies ; PCR : pobvewerss ohas resctive; VIH : conas e Viovemenndficinne bamaree; VHA - oines de [equide A VHB: cns o Pépaile B VAC: omss e Tgpile C; PVELY: parovmins BI9: Ac- antioops ; AMM

axborisstion de mise sar ¥ movclye
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ANNEXE V : Les valeurs normales des paramétres électrophysiologiques
: Conduction nerveuse motrice
Nerfs Site de stimulation | Latence(ms)| Amplitude (mv) VCM (nvs)
Médian Poignet <37 >6
Coude <88 >6 _348
Cubital Poignet <32 >8
Coude <86 >8 >48
SPE Cheville <5 >3
: Col péroné <126 >3 > 42
SPI Cheville <55 >6
Creux pop <15 >8 > 42
Conduction nerveuse sensitive
Nerts Segment * Latence (ms) Amplitude (uv) VCS (mis)
Médian Dolgt-poignet <35 >8 >45
~ Cubital Doigt-poignet <32 >10 > 45
Musculo-cutané | Cheviliejambe <48 ) > 40
sural Cheville-moliet <4 4 >6 > 40
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Résumé :

Le syndrome de Guillain-Barré est une maladie inflammatoire du systeme nerveux
périphérique, se traduisant généralement par un déficit sensitivomoteur d’évolution
ascendante, bilatérale et symétrique. Deux traitements spécifiques ont fait preuve de leur
efficacité : les immunoglobulines intraveineuses (IglV), et les échanges plasmatiques (EP).
Notre objectif est de chercher une évolution motrice et sensitive objective par EMG, et
déterminer des facteurs préedictifs d’une bonne réponse électrophysiologique au traitement.
Nous avons collecté les données cliniques, électrophysiologiques (pré et post-
thérapeutique), biologiques et les traitements effectués.

Nous avons comparé les deux explorations d’EMG en deux phases, Apres cette
comparaison, on a pu constater une nette amélioration des parametres électriques, tant sur
le plan moteur que sensitif.

Mots-clés : Electromyographie - Syndrome de Guillain-Barré - Immunoglobulines
intraveineuses - polyraradiculonevrite.
Abstract :

Guillain-Barré syndrome is an inflammatory disease of the peripheral nervous system,
usually resulting in a sensorimotor deficit upward trend, bilateral and symmetrical.

Two specific treatments have been proven effective: intravenous immunoglobulin (IV1g)
and plasma exchange (PE).

Our objective is seeking an objective motor and sensory evolution with EMG, and
determining factors predictive of good electrophysiological response to treatment.

We collected clinical data, electrophysiological (pre and post-treatment), biological and
treatments carried out.

We compared the two EMG explorations in two phases After this comparison, there has
been an improvement of the electrical parameters ; both on the motor plan than sensitive.

Keywords : Electromyography - Guillain-Barré - Intravenous immunoglobulin -
polyradiculonévrite.
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