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Quintessence

® Dans la neuropathie motrice multifocale (NMM), il y a une atteinte isolée des
fibres nerveuses motrices périphériques; cliniquement, cela se traduit par des
déficits purement moteurs (parésies); il ne doit pas y avoir de troubles sensitifs.
Des troubles sensitifs discrets tels que fourmillements ou crampes musculaires
sont cependant fréquents et n’excluent pas une NMM.

® Les parésies sont typiquement asymétriques. Elles touchent plus souvent
les membres supérieurs que les inférieurs et affectent davantage les groupes
musculaires distaux que les proximaux.

@ Létiologie de cette maladie n’est pas définitivement éclaircie, mais une
genese auto-immune semble tres probable.

® La NMM est souvent confondue avec des pathologies du motoneurone dis-
tal, qu’elles soient d’origine traumatique (neuropathie par compression), dégé-
nérative (amyotrophie spinale progressive; sclérose latérale amyotrophique)
ou héréditaire. La distinction se fait principalement par la clinique et I'électro-
physiologie. Les analyses de sang ou du liquide céphalo-rachidien ainsi que
I'imagerie ne sont qu’exceptionnellement utiles voire nécessaires.

@ Il est important que le diagnostic (différentiel) exact soit posé le plus préco-
cement possible, en raison des pronostics et traitements différents.

® La confirmation de I'existence de blocs de conduction nerveuse (BCN) dans
les électroneurographies motrices dirige vers le diagnostic, les neurographies
sensitives étant normales.

® La NMM peut étre traitée efficacement par immunoglobulines intraveineu-
ses (IVIG), tout au moins pendant les premiéres années. Malgré la poursuite
du traitement, cette maladie est cependant souvent lentement progressive.

Summary
Multifocal motor neuropathy (MMN) -
Hard to diagnose, easy to confuse, effectively treatable

® MMN affects only peripheral motor nerve fibres. Weakness without sensory
deficits is therefore the typical clinical presentation, but slight subjective sensory
disturbances such as tingling and muscle cramping are common symptoms.

® Motor weakness is asymmetric, affecting the arms more often than the legs
and proximal rather than distal limb segments.

® The precise aetiology of MMN is unknown, an autoimmune pathogenesis
being the most probable.

® MMN is often mistaken for a lower motoneuron disease, either traumatic
(entrapment neuropathy), degenerative (amyotrophic lateral sclerosis, spinal
muscular atrophy) or hereditary. Differential diagnosis of these entities is based
on clinical and electrophysiological findings. Blood and CSF analyses are rarely
helpful or necessary.

Neuropathie motrice multifocale (NMM) - ¢ TN e
Diagnostic difficile, confusion facile,
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Une histoire typique

Un agriculteur né en 1949 a remarqué a 'age de
40 ans une «tendance aux crampes» de la mus-
culature de sa jambe gauche. Une année plus
tard, un pied quilache s’installe progressivement
au cours de plusieurs mois. A I’examen, on re-
marque une plégie des releveurs du pied a gau-
che qui a été interprétée comme la conséquence
d’une discopathie avec syndrome radiculaire L5
malgré I'absence d’hernie discale a la TC. La cli-
nique atypique (pas de lombalgie, pas d’ischial-
gie, pas de symptomes sensitifs) semble n’avoir
dérangé personne. Une neurographie péroniere
a été «sans particularité». Cet homme porte de-
puis lors une attelle d’Heidelberg.

Environ dix ans plus tard est apparue une fai-
blesse indolore de sa jambe droite, sans trouble
sensitif. Les examens ont alors mené a une «sus-
picion de polyneuropathie». Le patient nous a été
adressé alors qu’il avait 56 ans, seize ans apres
les premiers symptomes, en raison d’une «fai-
blesse généralisée avec parésies progressives».
A T'anamneése dirigée: faiblesse de la muscula-
ture des épaules et des mains, démarche hési-
tante avec lachage. Cliniquement, il présentait
des parésies asymétriques, dont certaines foca-
les, avec atrophies musculaires: sous-épineux
gauche, muscles des deux mains, loge des rele-
veurs du pied gauche, muscles du mollet droit.
Mais aussi des parésies nettes (stade M3-4) avec
trophicité musculaire normale: deltoide bilat.,
biceps brachial bilat. Toutes les sensibilités et
tous les réflexes musculaires étaient normaux.
Les examens demandés au vu de la suspicion ini-
tiale de myopathie, soit les électromyographies
et neurographies musculaires dans les régions
fortement touchées; les deux biopsies muscu-
laires, tous les examens de laboratoire, I’écho-
graphie et I'IRM de la colonne vertébrale confir-
merent l'existence d’un processus neurogene
périphérique, mais sans livrer d’indice sur I’étio-
logie de cette pathologie.

C’est 'IRM musculaire qui a livré I'élément diag-
nostique décisif: elle montra des lésions patholo-
giques «multifocales» avec des signaux nette-
ment anormaux au niveau des m. sous-épineux
et sus-épineux a droite (n. sus-scapulaire), de la

Vous trouverez les questions a choix multiple concernant cet article a la page 973 ou sur internet sous www.smf-cme.ch.
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® Given the varying treatment options and differences in prognosis, early
differential diagnosis is important.

® Diagnostic hallmarks are nerve conduction blocks in motor electroneuro-
graphic studies, whereas the findings in sensory neurography are normal.

® Treatment of MMN with IVIg is well established and improves muscle
strength, especially during the first years of therapy. Despite ongoing IVIg-
treatment, however, the disease is often slowly progressive.

loge tibiale antérieure gauche (n. péronier), et de
la loge des jumeaux a droite (n. tibial). Cette dis-
tribution «motrice multifocale» suggérait une
NMM et les neurographies ultérieures des nerfs
des groupes musculaires peu touchés donnerent
la preuve de I'existence de blocs de conduction
nerveuse (BCN) dans les fibres motrices de plu-
sieurs nerfs (n. médian bilat., n. cubital gauche),
et cela en dehors des zones typiques de compres-
sion (tunnel carpien pour le n. médian, sillon cu-
bital pour le n. cubital). Le diagnostic de neuro-
pathie motrice multifocale (NMM) put ainsi étre
confirmé. L'injection de 0,4 g d’IVIG/kg de poids
corporel pendant cing jours résulta en une nette
récupération de la force musculaire dans la plu-
part des groupes atteints, sauf au niveau des re-
leveurs du pied gauche, totalement atrophiques.

Epicrise

Une symptomatologie radiculaire comme étiolo-
gie d’une parésie des releveurs du pied comporte
généralement, en plus des douleurs lombaires et
ischialgiformes, des symptomes sensitifs irrita-
tifs et déficitaires. Un syndrome monoradiculaire
sur hernie discale peut tres bien provoquer des
parésies, mais pratiquement jamais une plégie
d’un groupe musculaire. De plus, une telle paré-
sie n’est pratiquement jamais progressive sur
plusieurs mois.

Une polyneuropathie se caractérise la plupart
du temps par un trouble sensitivomoteur symé-
trique plutot distal. Postuler une polyneuropathie
dans un syndrome neurologique peu clair peut
longtemps faire passer a co6té du bon diagnostic.
Les examens complémentaires (IRM) doivent
étre interprétés en fonction du tableau clinique,
et la méthode de confirmation: (neurographies)
doit étre effectuée au bon endroit et en fonction
de I'examen clinique.

Introduction

La neuropathie motrice multifocale (NMM) est
une maladie rare (prévalence: 1-2 patients/
100000), caractérisée par une faiblesse asymé-
trique, progressive des extrémités, sans déficit
sensitif, qui a été décrite pour la premiere fois
par Pestronk en 1988. Il est important d’en faire
le diagnostic car elle peut imiter une sclérose la-
térale amyotrophique (SLA) ou une amyotrophie

spinale progressive (ASP) mais, contrairement
a ces dernieres maladies, elle peut étre traitée,
et son pronostic est tres nettement meilleur.

Le diagnostic de NMM suspecté cliniquement est
confirmé par I'électrophysiologie. Celle-ci donne
la preuve de l'existence de blocs de conduction
nerveuse dans les neurographies motrices, les
vitesses de conduction sensitives étant normales
[1].

Notre expérience personnelle se base sur dix-
neuf patients ayant une anamnese remontant
jusqu'a 40 ans et une période d’observation
moyenne de 4,4 ans (extrémes: 0,3-11,8). Deux
patients avaient déja recu le diagnostic de SLA
(mortelle), trois patients avaient été opérés (sans
résultat) pour une supposée neuropathie par
compression. La durée moyenne des symptomes
avant I’établissement du bon diagnostic a été de
51 mois (extrémes: 2-156). Quatorze patients sur
les dix-huit traités ont répondu aux IVIG; malgré
le traitement, la maladie a été lentement progres-
sive dans de nombreux cas.

Présentation clinique

Les hommes sont nettement plus souvent tou-
chés que les femmes (2,6:1). Dans 80% des cas,
les premiers symptomes se manifestent entre
20 et 50 ans.

Les patients présentent une faiblesse asymé-
trique, d’abord uni- puis multifocale, les groupes
musculaires parétiques correspondant au terri-
toire d’innervation d’un nerf (moteur) périphé-
rique. Les parésies ne sont donc pas seulement
asymétriques, mais plutdt «mononeuritis-like».

Des déficits sensitifs ne sont pas compatibles
avec ce diagnostic, mais des symptomes sensitifs
subjectifs, tels que fourmillements dans les ex-
trémités parétiques, se rencontrent dans jusqu’a
20% des cas et ne doivent pas écarter ce diag-
nostic. Indépendamment des crampes occasion-
nelles dans I'extrémité atteinte, les patients ne
mentionnent pratiquement jamais de douleurs.

Les membres supérieurs sont plus souvent at-
teints que les inférieurs; les groupes musculaires
distaux plus souvent que les proximaux. Au
début, une trophicité (masse musculaire) nor-
male d’un muscle nettement parétique est une
caractéristique clinique marquante. Des atro-
phies de groupes musculaires parétiques peu-
vent cependant se développer au cours de la pre-
miére année déja et poursuivre leur progression.
Dans I’évolution spontanée de la maladie, en
I'absence de traitement donc, les parésies et
atrophies chroniques, lentement évolutives, ra-
rement par poussées, avec déficit moteur évident
en fin de compte, sont la regle. 11y a parfois des
stabilisations pendant plusieurs années, mais il
n’y a pratiquement jamais de rémission sponta-
née des parésies et atrophies. L'espérance de vie
n’est pas abrégée (fig. 1-3 EX).
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Physiopathologie

L'étiologie de la NMM n’est pas connue. L'asso-
ciation fréquente avec des anticorps anti-GM1 et
I’amélioration clinique nette de la plupart des pa-
tients apres 'administration d’IVIG ou d’autres
traitements immunosuppresseurs parlent en fa-
veur de I'hypothése d’une neuropathie immune.
L'importance pathogénétique des anticorps anti-
GM1 est cependant mystérieuse, ils ne sont ni
sensibles ni spécifiques de la NMM; des titres éle-
vés se voient aussi dans d’autres pathologies du
motoneurone distal; environ 50% des patients
atteints de NMM sont négatifs pour les anticorps
anti-GM1 et répondent malgré cela aux traite-
ments immunosuppresseurs.

Les résultats histopathologiques des nerfs moteurs
de patients NMM sont tres rares. Lune des raisons
est que les biopsies nerveuses sont généralement
prélevées sur le n. crural ou d’autres nerfs sensi-
tifs, qui sont typiquement normaux dans la NMM.
Une biopsie du n. crural n’est donc pas indiquée
pour le diagnostic d’'une NMM [2]. Une biopsie
des nerfs moteurs n’est pas imaginable en raison
du risque d’aggravation de la parésie.
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Diagnostic différentiel

La NMM en tant que neuropathie (pathologie des
fibres nerveuses) doit étre distinguée des neuro-
nopathies (maladie du corps cellulaire) du mo-
toneurone distal [3]. Dans les neuropathies, la
pathologie se situe dans le prolongement des
fibres nerveuses; la cellule nerveuse de la corne
antérieure reste intacte. Dans les neurono-
pathies, c’est le noyau de la cellule de la corne
antérieure qui dégénere et secondairement seu-
lement I'axone (fig. 4 €X).

La neuronopathie la plus fréquente est la sclé-
rose latérale amyotrophique (SLA). Clinique-
ment, elle se présente typiquement par un type
de déficit combiné du motoneurone proximal
(central) [augmentation spastique du tonus
musculaire, réflexes musculaires augmentés,
rires/pleurs pathologiques, signes pyramidaux
(par ex. signe de Babinski)] et du motoneurone
distal (périphérique) [parésie, fasciculations
musculaires, amyotrophie]. Au début de cette
maladie systémique, purement motrice tout
comme la NMM, il n’y a souvent que les signes
d’'une atteinte du motoneurone périphérique

Figure 1

Parésie cubitale gauche; atrophie clinique de la mus-
culature intrinseque de la main (surtout interosseux
dorsal 1); durée de la maladie: 11 ans.

Figure 3

Parésie radiale gauche; parésie et atrophie clinique-
ment gravissimes (fleche) des extenseurs du poignet
et des doigts et du triceps (non visible sur le cliché);
durée de la maladie: 15 ans.

Figure 2
Parésie radiale gauche; parésie clinique des extenseurs
des doigts (lll/IV et V); durée de la maladie: 2 ans.
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Figure 4
Représentation schématique d’un neurone.
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(variante dite polynévritique) ou central (va-
riante dite spastique). Dans le premier cas,
comme souvent initialement avec une atteinte
asymétrique, la SLA peut étre cliniquement tres
semblable & la NMM. Une symptomatologie bul-
baire (dysarthrie, troubles de la déglutition,
fasciculations et atrophie linguales) est fréquente
par la suite et le premier symptome dans 25%
des cas de SLA, mais pratiquement toujours
absente dans la NMM. L'électromyographie avec
démonstration d’'une atteinte motrice (évt sub-
clinique) disséminée (pas focale) des axones
moteurs périphériques, notamment avec atteinte
de la musculature paraspinale également, 1’élec-
troneurographie sans mise en évidence de blocs
de conduction et les potentiels évoqués avec
démonstration (évt subclinique) d'une atteinte
du premier motoneurone sont tres utiles pour
confirmer le diagnostic de SLA dans une telle si-
tuation. La SLA a un trés mauvais pronostic, elle
entraine la mort dans les deux a cinqg ans. La
NMM de son coté a un bon pronostic quo ad
vitam, et son traitement (IVIG) est efficace.

Les neuronopathies, plus rares, sont les différen-
tes formes de [’amyotrophie spinale progres-
sive (ASP). Les ASP autosomales récessives se
subdivisent en trois groupes (type I-III). Il s’agit
de pathologies pédiatriques se différenciant en
fonction de I'dge de leur apparition, de leur han-
dicap et de leur pronostic. ’ASP de type IV a une
hérédité hétérogene et survient généralement
entre 30 et 40 ans; cliniquement, il y a des
parésies et atrophies musculaires plutdt proxi-
males et symétriques, concernant la plupart du
temps les membres inférieurs. Les signes d’at-
teinte du premier motoneurone sont absents et
la progression est tres lente (comparativement
a celle de la SLA). Contrairement a la NMM, il
n’y a pas de blocs de conduction dans les neuro-
graphies motrices. Il n’y a aucun traitement mé-
dicamenteux pour ce groupe de pathologies.

Le syndrome dit postpoliomyélitique survient
chez 50-60% des patients plusieurs dizaines
d’années apres une poliomyélite paralysante et
se caractérise par des symptomes purement
moteurs, généralement asymétriques [4]. Les
patients signalent une géne progressive avec
faiblesse et atrophie musculaires progressives,
des crampes, des fasciculations, une baisse des
performances, une fatigue généralisée et généra-
lement aussi des douleurs a I'effort. ’anamnese
de la phase aigué de polio, la manifestation des
parésies et atrophies dans les groupes musculai-
res atteints lors de la phase aigué, de méme que
la découverte d’anomalies de la répartition des
charges sur difformité ou de positions vicieuses
menent au diagnostic; il n’y a pas de blocs de
conduction nerveuse.

La MADSAM (multifocal acquired demyelinating
sensory and motor neuropathy ou syndrome
de Lewis-Sumner) est une neuropathie clinique-
ment semblable a la NMM (atteinte multifocale
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asymétrique de certains nerfs avec faiblesse et
atrophies), avec blocs de conduction nerveuse
sur les neurographies motrices. Cette affection
differe de la NMM par des déficits sensitifs (mul-
tifocaux) avec neurographies sensitives patho-
logiques. Cette maladie répond aux corticosté-
roides. (tab. 1 &)

Criteres diagnostiques

En 2003, un groupe de consensus a élaboré les
criteres diagnostiques de la NMM. Son diagnos-
tic se base sur des criteres cliniques et électro-
physiologiques (tab. 2 &) [1].

Diagnostic complémentaire

Electrophysiologie

La mise en évidence de blocs de conduction
nerveuse sur les neurographies motrices est un
pilier indispensable du diagnostic, selon les cri-
teres du consensus. Un BCN est défini comme
une diminution de 'amplitude ou de la surface
du potentiel musculaire global & la stimulation
nerveuse proximale, par rapport a la stimulation
distale, d’'un pourcentage précisément défini
pour chaque nerf (fig. 5 E1).

Dans les examens électrophysiologiques, les
nerfs doivent étre testés sur toute leur longueur.
Pour ne pas passer a coté de BCN proximaux,
il faut par exemple, dans l'aisselle, stimuler
les nerfs brachiaux, le plexus (point d’Erb) ou
les racines nerveuses. Les potentiels moteurs
évoqués peuvent aider a fournir la preuve de
BCN proximaux; mais la confirmation d’un
bloc par potentiels évoqués n’est formellement
pas prévue dans les criteres diagnostiques de
AAN [1].

Les blocs trés distaux échappent au diagnostic
neurographique et ne se manifestent que par
un potentiel musculaire global de petite ampli-
tude a la stimulation nerveuse. Cliniquement,
I'absence d’atrophie et, électrophysiologique-
ment, celle de signes de dénervation dans un
muscle parétique peuvent indiquer qu’il y a
un BCN. Les neurographies des nerfs sensitifs
doivent étre normales.

Examens de laboratoire et du LCR

Toute étiologie inflammatoire, infectieuse et
métabolique de neuropathies doit étre exclue;
ces dernieres atteignent d’ailleurs la plupart du
temps également les fibres nerveuses sensitives.
Les anticorps anti-GM1 peuvent étre un indice
diagnostique, mais pas obligatoire, et ils ne sont
positifs que dans 30-70% des cas seulement,
selon la méthode. I’examen du liquide céphalo-
rachidien est normal.



CURRICULUM

Forum Med Suisse 2006;6:981-987

985

Tableau 1. Diagnostic différentiels les plus importants de la NMM.

NMVIN MADSAM ASP SLA Postpolio
Atteinte du motoneurone Asymeétrique, focale, Asymétrique Segmentaire, Au début asymétrique, Asymeétrique,
distal (parésie) multifocale symétrique symeétrique par la suite multifocale
Extrémités (1) Supérieures > inférieures  Inférieures > supérieures Variable Supérieures = Supérieures =

selon le type inférieures inférieures
Extrémités (2) Distales > proximales Distales > proximales Variable Distales > proximales Proximales =
selon le type distales
Atteinte du motoneurone proximal Non Non Non Oui Non
Troubles sensitifs Non Oui Non Non Non
Atteinte bulbaire/nerfs craniens Rare Rare Non Oui Rare
Neurographies motrices Blocs de conduction Blocs de conduction Normales Normales Normales
nerveuse nerveuse, VC ralentie (évt petit PMG) (évt petit PMG) (évt petit PMG)
Neurographies sensitives Normales VC ralentie Normales Normales Normales

Electromyographie (EMG)

Remaniement neurogéne

Lésions en partie

Remaniement

Fasciculations,

Fasciculations,

neurogenes neurogene mégapotentiels mégapotentiels
Musculature paraspinale (EMG) Epargnée Non précisé Atteinte Souvent atteinte Evt atteinte
Potentiels moteurs évoqués Normaux, évt indice Normaux Normaux Déficit de conduction Normaux
de bloc de conduction central
nerveuse proximal
Anticorps anti-GM1 30-70% augmentés Non Non <15% augmentés non
Protéines dans le LCR Normales Evt augmentées Normales Normales Normales ou
légérement
augmentées
Traitement médicamenteux IVIG Stéroides Aucun Riluzol (effet minime Aucun

(1¢ intention)

seulement)

Légende: NMM = neuropathie motrice multifocale, MADSAM = multifocal acquired demyelinating sensory and motor neuropathy
(syndrome de Lewis-Sumner), ASP = amyotrophie spinale progressive, SLA = sclérose latérale amyotrophique, Postpolio = syndrome se
manifestant aprés une poliomyélite aigué, VC = vitesse de conduction, PMG = potentiel musculaire global.

Tableau 2. Critéres diagnostiques de la NIVIM (d’aprés Olney et al. [1]).

Faiblesse sans déficits sensitifs objectivables dans le territoire de deux ou plusieurs nerfs.
Au début des parésies, 'anamnese ou I'examen clinique d'une faiblesse symétrique

bilatérale exclut une NMM.

Electrophysiologie

Bloc de conduction nerveuse dans deux ou plusieurs nerfs moteurs hors de goulets

physiologiques

Vitesse de conduction nerveuse sensitive normale avec preuve d'un bloc
de conduction nerveuse motrice sur le méme segment

Neurographies sensitives normales pour tous les nerfs examinés (nombre minimal

de nerfs examinés: 3)

Aucun signe d'atteinte du motoneurone proximal: (spasticité, clonus, signe de Babinski

positif, paralysie pseudobulbaire)

Imagerie diagnostique

L'IRM du plexus et de 'avant-bras a montré, chez
quelques patients, des intensités de signal aug-
mentées en pondération T2 ou une captation de
produit de contraste aux endroits de BCN électro-
physiologiquement prouvés. LIRM pourra peut-
étre aider a apporter la preuve de BCN dans des
segments nerveux proximaux ou non accessibles
a I'électrophysiologie. LIRM peut prouver une at-
teinte multifocale de muscles innervés par diffé-
rents nerfs périphériques (voir I'exemple de notre
patient) [2]. I’échographie a pu montrer des seg-
ments nerveux épaissis chez les patients NMM.

Traitement

Lefficacité des IVIG pour le traitement de la
NMM a été démontrée dans quatre études ran-
domisées, en double aveugle et contrdlées par
placebo chez un total de 46 patients [5-8]. Les
IVIG ont eu un effet positif sur la force muscu-
laire, et il y a eu une tendance positive, mais non
significative, a la correction du handicap [9]. Le
traitement par IVIG est actuellement considéré
comme le goldstandard. La dose initiale est gé-
néralement de 2 g/kg de poids corporel pendant
deux a cing jours consécutifs. Comme leur effet
n’est la plupart du temps que passager, il faut
des injections répétées d’IVIG, a des intervalles
adaptés a la réponse individuelle, pouvant étre
trés variables. Lors d'un tel traitement, tres oné-
reux, le but est de trouver I'intervalle le plus long
possible et la dose la plus basse possible pour ob-
tenir le meilleur effet possible. L'injection a répé-
tition d’IVIG doit se faire avant 'aggravation cli-
nique, ce qui est généralement le cas entre trois
et huit semaines [2].

Dans notre collectif, 14 patients sur 19 se sont
fortement améliorés un mois apres la premiére
perfusion d’IVIG, et trois patients ont encore
ultérieurement bénéficié d’une amélioration;
une patiente ne présente actuellement (apres
trois ans) plus aucune parésie. Mais malgré la
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Amplitude

Stimulation poignet

. - 42.4sm  Amplitude: 5,7 mV
5 ®¥  gSyrface: 41,5 mVMs

Stimulation pli du coude
AR, i=m Amplitude: 1,2 mV

% = Surface: 8,2 mVMs
Stimulation bras
] 1188 Amplitude: 1 mV

Surface: 7,4 mVMs

Figure 5

= Temps

Neurographie du médian droit, stimulation au poignet (A1), au pli du coude (A2) et au
bras (A3). Bloc de conduction nerveuse au niveau de I'avant-bras (entre A1 et A2) avec
chute de I'amplitude du potentiel moteur global de 79% et de la surface de 80%.

poursuite du traitement, la plupart de ces pa-
tients ont vu leurs atrophies progresser lente-
ment au bout de deux ans.

Les IVIG sont un traitement siir et généralement
bien toléré, comme dans d’autres maladies. Leurs
effets indésirables sont discrets, tels que céphalées,
nausées, réactions cutanées, prurit, hypotension,
malaise, la plupart du temps passagers et dispa-
raissant spontanément. Les effets indésirables
graves, comme insuffisance rénale ou cardiaque,
accident vasculaire cérébral, neutropénie, ana-
phylaxie, thromboses veineuses ou artérielles, sont
rares et souvent associés a des comorbidités [2].
Plusieurs options thérapeutiques ont été étudiées,
surtout avant que I'efficacité des IVIG soit connue,
dont la prednisone, la plasmaphérese, le chloram-
bucil, le cyclophosphamide, I'interféron-1lo et le
rituximab. La prednisone ne procure aucune amé-
lioration; elle a méme provoqué une tres nette ag-
gravation dans quelques cas. Absence d’améliora-
tion et aggravation clinique sont aussi rapportées
apres plasmaphérese [2]. Le chlorambucil et I'in-
terféron-1a n’ont eu aucun effet, tout comme le
rituximab [2]. Une publication de cas récente de
Bale signale qu’un patient qui répondait de moins
en moins bien aux IVIG a pu étre stabilisé par le
rituximab [10]. Pour le cyclophosphamide a hau-
tes doses, une amélioration clinique ou un effet
stabilisateur sur cette maladie ont été décrits. Le
cyclophosphamide n’est cependant pas reconnu
comme traitement de référence en raison surtout
de ses effets indésirables et de sa toxicité [11].

Discussion
Notre exemple permet d’ouvrir la discussion sur

les problémes de cette maladie rare. La latence
entre les premiers symptomes et I'établissement

du diagnostic est généralement longue, du fait
que la NMM est peu connue et que sa présenta-
tion clinique est tres variable, pouvant donner
lieu a des confusions. Dans le cas présenté, la
latence a été de 16 ans, elle est en moyenne de
quatre ans dans notre collectif, avec une grande
variabilité. Plusieurs de nos patients ont été opé-
rés pour suspicion de neuropathies par compres-
sion (par ex. syndrome du canal supinateur avec
compression de la branche profonde du n. radial,
ou syndrome du tunnel carpien), dont certains
sans diagnostic neurophysiologique correct au
préalable.

Si les parésies sont asymétriques, sans déficit
sensitif ni douleurs, il faut penser & une maladie
du motoneurone et demander les examens dans
ce sens. Le neurologue doit activement recher-
cher des blocs de conduction moteurs sur tout le
trajet des nerfs atteints, mais aussi sur ceux at-
teints de maniére moins évidente. Le dosage des
anticorps anti-GM1 peut étre un indice diagnos-
tique, mais ceux-ci ne sont ni sensibles (augmen-
tés dans env. 50% des cas de NMM seulement),
ni spécifiques (présents dans plusieurs atteintes
neurales dont les syndromes radiculaires, SLA,
etc.). A un stade avancé avec parésies étendues
et de plus en plus symétriques, atrophies a un
stade avancé, le diagnostic peut s’avérer aussi
difficile que cofliteux; dans notre exemple, nous
avons étendu les examens neurographiques
aux quelques nerfs atteints seulement apres
avoir effectué 'TRM musculaire, et pu ainsi avoir
la preuve de I'existence de blocs de conduction
nerveuse.

Les examens parfois coliteux permettant de
confirmer le diagnostic sont justifiés, d'une part
pour ne pas priver les patients d’'un traitement
potentiellement efficace, et d’autre part pour ne
pas les exposer aux risques et colits d’un traite-
ment par IVIG au cas ou ils souffriraient d’une
maladie ne répondant pas aux IVIG.

Le traitement par IVIG de la NMM ne peut tota-
lement prévenir la progression de la maladie que
dans quelques rares cas. Cette évolution montre
que les IVIG ne peuvent probablement pas entie-
rement stopper la dégénérescence axonale.

Une atrophie musculaire déja présente fait que
les résultats des IVIG sont moins bons. Nul ne
peut dire si un traitement tres précoce est en me-
sure de stopper totalement la maladie.
Comment traiter les patients ne répondant pas
ou plus aux IVIG? La littérature dit qu'une dose
tres forte d’IVIG est plus efficace [12]. Une pre-
miere étape pourrait donc consister a rappro-
cher les intervalles entre les cycles et augmenter
les doses d’IVIG. L'incidence des effets indésira-
bles de la perfusion d’TIVIG est certes tres faible
(v. plus haut), mais dose-dépendante. Il n’y a
aucune recommandation de consensus sur les
effets indésirables et les cofits acceptables en cas
de progression de la maladie et d’effet douteux
du traitement. Une interruption du traitement



CURRICULUM

Forum Med Suisse 2006;6:981-987 987

Correspondance:

Dr Andreas Baumann
Neurologische Klinik

und Poliklinik

Inselspital

Freiburgstrasse 10

CH-3010 Bern
andreas.baumann@insel.ch

n’est pas simple, car de nombreux patients veu-
lent poursuivre leurs perfusions d’IVIG malgré
leur effet douteux, ce qui pourrait représenter un
effet placebo ou un effet roboratif aspécifique.
Dans notre collectif, les huit patients ayant pré-
senté une progression de leur maladie ont signalé
un effet «tonifiant» apres la perfusion d’IVIG.

Notre expérience nous dit que la plasmaphérese
peut étre efficace en association aux IVIG. Chez
deux patients ne répondant plus aux IVIG, nous
avons effectué une plasmaphéreése en plus des
IVIG. L'un a répondu aux IVIG seules par la suite,
lautre a di continuer a recevoir le traitement
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