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◼ Syndrome de Guillain-Barré

AIGUE NON-LD INFLAMMATOIRE

Van Doorn, Presse Med, 2013 
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◼ Diphtérie:

AIGUE LD INFECTIEUSE

J2-J50

S8-S12

LOCAL GENERAL
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DADS: distal acquired demyelinating symmetric

IgM anti MAG/SGPG: 

◼ Sujet âgé (50-70 ans)

◼ Prédominance masculine

◼ Polyneuropathie, distale, en règle symétrique

◼ Sensitive, douloureuse, ataxiante.

◼ Tremblement

CHRONIQUE LD
INFLAMM

ATOIRE
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DADS Anti-MAG: diagnostic

◼ EMG +++

◼ Recherche IgM si non connue

◼ Dosage anti-MAG: exiger un titre.

◼ Anti-SGPG et SGLPG

◼ PL: Hyperprotéinorachie < 2g/l, cytologie normale

◼ Biopsie nerveuse.

CHRONIQUE LD
INFLAMM

ATOIRE



+

IgM

Kappa



Anti-MAG: biopsie
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DADS sans anti-MAG

◼ A rapprocher de formes distales de PIDC:

◼ Larue et al, Eur J Neurol, 2010

10 Patients:

- PIDC selon EFNS

- TLI≤ 0,25

- Pas d’anti-MAG

CLINIQUE

9/10: ataxie

6/10: NP sensitive pure

4/10: NP SM

2/10: tremblement

PARACLINIQUE

9/10:  PtR

4/10: GM IgG

2/10: GM IgM

2/10: BC

Réponse aux traitements:

Tous les patients sans hémopathie répondent aux 

IGIV

CHRONIQUE LD
INFLAMM

ATOIRE
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Les neuropathies inflammatoires

Pr Laurent MAGY



HEREDITAIRE

CHRONIQUE

INFLAMMATOIRE

LD

Chronologie

Etiologie

Topographie

DADS CMT



+
Charcot-Marie-Tooth (I ou IV)

CHRONIQUELD CMT
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Stratégie génétique

◼ 1997          2009

◼ 787 patients

◼ Sans diagnostic:

◼ 1,8% des CMT1

◼ 65,8% des CMT2

Saporta et al. Ann Neurol, 2011
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Stratégie génétique

Saporta et al. Ann Neurol, 2011

89%

CHRONIQUELD CMT
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Stratégie génétique

Saporta et al. Ann Neurol, 2011

Séquençage PMP22:

Dr Rouaix-Emery

CHRU Lille

CHRONIQUELD CMT
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Stratégie génétique

Saporta et al. Ann Neurol, 2011

78%

CHRONIQUELD CMT
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Stratégie génétique

◼ En Pratique:

◼ PMP22 dup

◼ PMP22 seq

◼ MPZ

◼ GJB1

◼ MFN2

◼ SH3TC2

◼ Autres

Lille

Lyon, Paris….

CHRONIQUELD CMT
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◼ Leucodystrophies

◼Maladie de Krabbe

◼ LD métachromatique

◼Refsum

◼Niemann-Pick

CHRONIQUE LD HEREDITAIRE
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Les neuropathies inflammatoires

Pr Laurent MAGY
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PIDC: Epidémiologie

◼ Prévalence:

0,8 à 1,9/100 000

◼ Incidence: 0,15/100 000

◼ Pas de facteur prédisposant

◼ « Middle age »

Rémittente chez les + jeunes

Progressive chez les plus âgés

CHRONIQUE NON-LD INFLAMMATOIRE
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PIDC classique

◼ Chronologie:

◼ Installation > 8 semaines

Formes aigues (< 4 sem) ou subaigues (4-8 sem)

◼ Déficit SM 4 membres symétrique:

Formes motrices pures

Formes sensitives pures

Formes asymétriques

Formes distales (DADS)

◼ Nerfs crâniens: 10-20%

Atteinte NC initiale ou exclusive

◼ Atteinte centrale associée
CHRONIQUE NON-LD INFLAMMATOIRE
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Syndrome de Lewis et Sumner

◼ Clinique:

◼ Pluri-tronculaire

◼ Sensitivo-motrice

◼ Asymétrique

◼ MS > MI 

◼ EMG:

◼ Blocs de conduction MS

◼ PL: DAC 33-42%

◼ > 80% dans PIDC

◼ Anti-GM1: rares

◼ Ttt: IGIV

◼ Réponse CT et EP variable

CHRONIQUE NON-LD INFLAMMATOIRE
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NMMBC

◼ Déficit moteur pur

◼ Asymétrique 

◼ Prédominant aux Membres supérieurs

◼ Sans atteinte du premier motoneurone

2/3: début Mb sup (avant-bras)

1/3 :début membres inf

1/3: diagnostic de SLA

CHRONIQUE NON-LD INFLAMMATOIRE
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Formes cliniques

◼ CANOMAD

◼ Chronic

◼ Ataxic

◼ Neuropathy

◼ M-protein

◼ Agglutinines froides

◼ Di-syalilés

◼ POEMS

◼ DADS
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Le LCS

◼ PIDC typiques:

◼  PtR:  83-95%

◼ > 1 g/l

◼ Lewis et Sumner:

◼ 33-42%

◼ Le plus souvent < 1 g/l

◼ NMM:

◼ 20%

CHRONIQUE NON-LD INFLAMMATOIRE
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Les auto-anticorps

◼ Plusieurs antigènes cibles:

◼ P0

◼ Β- Tubuline

◼ PMP22

◼ Mais intérêt uniquement physiopath

◼ Anti-gangliosides:

◼ Anti MAG, anti-GM1 et formes AMAN

◼ A interpréter avec précautions

◼ S’aider du titre

CHRONIQUE NON-LD INFLAMMATOIRE
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Neuropathies et anticorps

CHRONIQUE NON-LD INFLAMMATOIRE
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Détermination de l’isotype 

des anti-gangliosides
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Electrophysiologie

◼ Triple stimulation

◼ PES

CHRONIQUE NON-LD INFLAMMATOIRE



Figure Contrast-enhanced T1-weighted MRI studies demonstrating massive hypertrophy of 

cervical nerve roots causing cervical spinal cord compression (A, B; dotted arrow: spinal 

cord; white arrows: nerve roots) and major hypertrophy of brachial plexi (C, whit...

Echaniz-Laguna A , Philippi N Neurology 2009;72:e121-

e121

©2009 by Lippincott Williams & Wilkins

CHRONIQUE NON-LD INFLAMMATOIRE
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Biopsie nerveuse

◼ Réservée aux formes atypiques uniquement

◼ Démyélinisation/Remyélinisation (b. d’oignon)

◼ Infiltrat inflammatoire

◼ Peut être négative (infiltrat plurifocal)

Vallat et al, Muscle Nerve, 2003
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Proposition arbre décisionnel

Magy L, Rev Neurol, 2008
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◼CMT lié à l’X

◼HNPP

◼ SH3TC2

CHRONIQUE NON-LD HEREDITAIRE



+
CMT4C: SH3TC2

◼ 102 cas : AR, VCM < 40 m/s, PMP22, GJB1, MPZ neg

◼ 16 cas mutés, 14 décrits

SCOLIOSE

12/14 patients

Inaugurale: 6/12

DEFICIT MOTEUR PROXIMAL

Scapula alata: 3/12

NERFS CRANIENS: n=10 

VII: 4

VIII: 8

IX, X: 2

XII: 2
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