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} Prévalence NP: de 2,4 à 8%
◦ 2,4%: Bombay, CC le + fréquent
◦ 7%: Sicile
◦ 8%: Italie (> 55 ans)
◦ PN: 5,5% (clinique + EMG) Pays-Bas
� 46% idiopathiques, 31 % diabète     Henwinckel, Neurology, 2016

} Incidence: 77/100 000 Visser et al, Neurology,2015

AUTO-QUESTIONNAIRES
Martyn et Hughes, Jnnp, 1997



} Diagnostic nosologique de neuropathie

} Diagnostic étiologique

} Prise en charge, traitements et suivi.



} Définir le cadre électro-clinique:

◦ Polyneuropathie

◦ Polyradiculoneuropathie

◦ Mononeuropathie multiple

◦ Ganglionopathie

◦ Np à petites fibres



Burns et Mauermann, Neurology, 2011



} PN aigues/subaigues

} PN chroniques

◦ Place de l’ENMG

◦ PN démyélinisantes

◦ PN axonales
� Explorations étiologiques
� Bilan « normal »





Métaboliques

Inflammatoires

Toxiques

Infectieuses

Carentielles



PN Aigues AXONALES DEMYELINISANTES
Métaboliques

Diabète
Porphyrie

Tyrosinémie
Inflammatoires

SGB SGB
Vascularites

Paranéo (anti-Hu)
Toxiques

Arsenic, Pb, Thallium
Lithium, Sels d’or

Hexacarbones
Organophosphorés
Mercure (inhalé)
Pyridoxine
Nitrofurantoine
Alcool



PN aigues AXONALES DEMYELINISANTES

Infectieuses
HIV/HAART
West-Nile

Leptospirose
Diphtérie

Carentielles
B1

Post gastroplasties
B12

NP de réanimation



} Hospitalisation

} Démarche étiologique guidée par contexte
◦ Infectieux
◦ Post-infectieux
◦ Néoplasique….

Pas de bilan étiologique « formaté »





} Diagnostiquer:
◦ Quel bilan?

} Traiter:
◦ La cause
◦ Les symptômes

} Surveiller:
◦ Comment?



} Le diagnostic d’une PN est CLINIQUE

} Bien souvent, l’interrogatoire + examen 
clinique orientent vers une étiologie

} Screening paraclinique?
◦ Bilan bio minimal pour tous les patients (Level C, 

AAN)

} Rôle majeur du médecin traitant
◦ Drapeaux rouges





O. Outteryck, T Stojkovic



Pareyson et Marchesi, Lancet Neurol, 2009



} Interrogatoire:
◦ « what setting? »: atcd personnels/familiaux, 

toxiques, professions, traitements.
◦ « when? »: chronologie.
� D’emblée symétrique ou devenue symétrique?
� Exhumer les signes associés: PN héréditaires.

} Examen physique:
◦ « Where »: longueur-dépendant, symétrique.
◦ « What? »: sensitif/moteur/végétatif
◦ Examen général +++

POLYNEUROPATHIES ET DYSAUTONOMIE

Acquises Diabète

Amylose

SGB/pandysautonomie

HIV

Vincristine

Paranéoplasique

Gougerot-Sjögren

Porphyrie

Héréditaires HSAN I



} Aggravation rapide

} Signes extra-neurologiques (AEG…)

} Asymétrie

} Atteinte motrice exclusive ou rapide

} Ataxie prononcée

} Douleurs intenses



JAMA, Nov 2015



Le bon sens-based
L’evidence-based

Les recommandations



} Une étiologie évidente vous saute aux yeux…
◦ Gastrectomie, chimio, herédité…

PMP22





Critères ADA



Arch Intern Med. 2004;164:1021-1025

HGPO

Vitamine B12

Signification?
AAN
EPS



Arch Intern Med. 2004;164:1021-1025

HGPO:

12/87: diabète (13%)
39/87: IG

HbA1C:
Normale chez 68% 

des HGPO 
pathologiques



Arch Neurol, 2006

Glycémie à Jeun HGPO

NORMALE 61 38

IG 36 38

DIABETE 3 24



} 20 % des plus de 60 ans (US et UK)

} Bon rendement diagnostique
◦ 2 à 8% des NP selon séries

} Doser a.méthylmalonique + homocystéinémie
◦ 12/27 patients: ì isolée des métabolites

England et al., 2009a ; Saperstein et al., 2003

Huan, 2010 ; Smith et Singleton, 2004

Hunt, BMJ 2014



RESULTAT LIMITES
Cobalamine < 150 ng/l Peu sensible

Ac méthylmalonique > 350 nmol/l ì IR et > 65 ans
Homocystéine > 15µM ì IR, déficit folates, 

B6, hypoThy.

Hunt, BMJ 2014



HAS AAN

} Glycémie à jeun
} γ GT, ASAT, ALAT
} VGM
} TSH
} NFP
} Créatinine + clairance
} CRP

} Glycémie à jeun
◦ +/- HGPO (douleur)

} Vitamine B12
◦ Acide methylmalonique
◦ homocystéine

} IEPS
} Autres: NFP, CRP, TSH, 

fonction rénale, bilan 
hépatique, protéinurie

Rôle du généralisteRôle du neurologue



} Recommandations HAS, 2007



 

                                            
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Figure: Algorithme diagnostique d’une neuropathie périphérique. QST: quantitative sensory testing. 
 
Figure: Approach to the diagnosis of perpiheral neuropathies. QST: quantitative sensory testing. 

Plaintes et interrogatoire évocateurs de neuropathie 

Examen clinique : neuropathie ? 

OUI NON Diagnostics 
différentiels 

Tableau chronique distal symétrique 

Bilan biologique de 1ere intention 

Etiologie trouvée Pas d’étiologie EMG 

Mononeuropathie Polyneuropathie Mononeuropathie multiple 

Axonale Démyélinisante 

Examens paracliniques orientés 



Vous avez donc fait l’ENMG

PN chroniques démyélinisantes
PN chroniques axonales



} Deux groupes 
étiologiques:

◦ Héréditaires:

� CMT
� Autres neuropathies 

héréditaires

◦ Inflammatoires:
� PIDC (DADS)
� Anti-MAG
� POEMS

} Investigations génétiques
◦ PMP22
◦ Mini-panel: PMP22, GJB1, 

GDAP1, MFN2, MPZ, SH3TC2, 
TTR

◦ Grand panel (100 à 120 gènes)

} PL
} Anticorps
◦ Anti-gg
◦ Anti-MAG
◦ Anti-Nœud

} IRM plexique
} PES
} VEGF



« les 3 tiers »

◦ 1/3 acquises

◦ 1/3 héréditaires

◦ 1/3 idiopathiques

DIABETE (25 à 40 %)

EXOGENOSE

CARENCES

IRC

…

QUELS EXAMENS COMPLEMENTAIRES en 2è intention?



} Stop ou encore?

} Explorations de 2è lignes

} Quand faire la biopsie nerveuse?

} TOUT est VRAIMENT normal



} Pas de consensus

} Surtout si évolutivité Suivi ++

} Ne pas manquer une cause traitable
◦ Amylose
◦ Vascularites
◦ Hémopathie/cryoglobulinémie
◦ Syndrome paranéoplasique
◦ Forme atypique de PIDC
◦ MonoNP multiple « confluente »
◦ Infections





} Neuropathie ataxiante
◦ Anti-MAG (formes axonales possibles)
◦ CANOMAD

} Neuropathies à petites fibres
◦ Idem PN
◦ TTR, canalopathies sodiques, Tangier, Fabry

} Asymétrie
◦ Vascularites



• Condition préalable: labo +++

• Limites: 
– on extrapole au nerf moteur
– Concordance inter-examinateur faible (50% env)

• Complications (Rappaport et al, 1993)
– 12% de retard de cicatrisation
– 10% d’infection
– 5% de douleur chronique

• But:
– Recherche étiologique
– Préciser le mécanisme



• Bcp d’études concernent la PRNc

• Rendement dans les PN distales symétriques:
– N = 177
– « no benefit » 120/197 (60,9 %)
– « helpful » ou « essential » 77/ 197 (39,1%)

Deprez et al. Neuromusc disord., 2000







Singer et al. JPNS, 2012



Singer et al. JPNS, 2012



§ 51-63 ans

§ Sensitif > SM

§ MI seuls: 30 à 50%

§ MIèMS: 5ans 

• Faible évolutivité
• Clinique
• EMG (-5%/an)

Wolfe et al, Arch Neurol 1999. Pasnoor et al, Clin Neurol
2013 , Zis et al, J Neurol 2016



} Rechercher des facteurs de risque de CIAP

} Apports de la génétique



} Prévalence de la neuropathie/IG
◦ Diagnostic clinique de neuropathie:
� 12,9% vs 3,5 % (p= 0,00012) 

} Prévalence IG/neuropathies
◦ 13 à 44% d’IG chez les CIAP
◦ UK: pas d’ì. H2 + élevé, TG 
◦ US: 38,3%, X3 vs contrôles.
◦ Np douloureuse

Franklin et al, Am J epidemiol 1990; Sahin et al, Neurol Sci 2009; Rajabally, 
Acta Neurol Scand 2011;  Hughes et al, Brain 2004. Singleton, Diab care 
2001; Novella et al, Muscle Nerve 2001; 



} IG-HTA-Obésité abdo-ìTG-îHDL: 3/5

249 CIAP vs 709 contrôles

55% vs 34 % (OR 2.2)

HTA et obésité

Notermans et al; Diabetes care, 2013



JNNP, 1994

Même examinateur

Examen clinique/6mois

NFP, glycémie, fonction rénale, B hépatique/an

4 patients/75

2 CMT2

1 PIDC

1 np alcoolique



} 155 patients

Pas de mutation 
TTR

Un variant GLA





ENMG longueur-dépendant: 30% des cas avec expansion RFC1 



} Traitements symptomatiques:
◦ Antalgiques

} Kinésithérapie
} Appareillages
} ALD 100% et autres prestations



} CLINIQUE
◦ Fréquence dépend de la cause:
� CIAP/an ou 2 ans

} Pas d’EMG systématique

} EMG si:
◦ Évolutivité non attendue
◦ Surveillance effet thérapeutique

} CIAP: surveillance bio?



PLAINTE SENSITIVE et/ou MOTRICE DISTALE

INTERROGATOIRE/EXAMEN CLINIQUE
What, Where, When, What setting

ATYPIES?

Asymétrie
Non Long Dep

Prédominance motrice
Dysautonomie importante
Chrono aigue ou subaigue

OUI NON

Avis Spécialisé

EMG Bilan bio 
1ere ligne



Bilan de 1ere ligne NORMAL ou DISCORDANCE

EMG

AXONAL DEMYELINISANT

Explorations 2è 
lignes
BGSA

Biopsie? Génétique?

Dysimmune Héréditaire

CIAP Facteurs de risque


