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Une problématique ultra-frequente

Prévalence : 1 a 12% dans toutes les classes d’age
Jusque 30% des sujets agés

Table 1. Estimated prevalence of various chronic
neurologic disorders in the United States.

Chronic neurologic disorder Number of patients

Idiopathic neuropathy 5-8 million
(Smith and Singleton, 2006)

(National Institute on Aging)

Parkinson’s disease 500,000
(National Institutes of Health)
Multiple sclerosis 400,000
- (National Multiple Sclerosis Society)
Singer et al. Amyotrophic lateral sclerosis 30,000
JPNS, 2012 (ALS Association)

m==) \ous allez forcément rencontrer des neuropathies
m==) \ous ne les enverrez pas toutes chez un neurologue



Objectifs pedagogiques

Connaitre I'anatomie et la sémiologie du systeme nerveux périphérique

Connaitre les principales étiologies d’atteinte du systéme nerveux
peériphérique

Savoir évaluer un patient avec une atteinte du systéme nerveux
peériphérique

Savoir débuter le bilan étiologique d’'une atteinte du SN périphérique et
quand adresser un patient au Neurologue

Comprendre la prise en charge d’'une neuropathie périphérique



AU programme

1) Systeme nerveux péeriphérique

2) Etiologie des atteintes du SN périphérique
3) Evaluation clinique d’'une neuropathie

4) Qui adresser au neurologue ?

5) Prise en charge
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Anatomie

Nerfs craniens

Racines

Plexus
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Neurones peripheriques

Petites fibres :
Sensibilité thermique

Sensibilité algique

Systéme nerveux autonome
Pas impliquées dans les réflexes

Grosses fibres sensitives :

Neurone moteur périphérique :
- Motricité volontaire

- Tonus
- Trophicité musculaire
- Réflexes ostéotendineux (afférence)

- Tactfin

- Pallesthésie

- Proprioception

- Empéche les douleurs (gate control)
- Réflexes ostéotendineux (efférence)




Physiologie == Sémiologie

Petites fibres :
- Hypoesthésie thermo-algique

- Douleurs neuropathiques = 5

Atteinte variable
des ces différents

- Dysautonomie
types de neurones

- Réflexes présents +++

@ Grosses fibres sensitives : |
J \ - Hypoesthésie tactile fine W
A / - Hypopallesthésie
\ . - Ataxie proprioceptive By
- Douleurs neuropathiques .
_ Aréflexie é\%

Neurone moteur périphérique :
- Déficit moteur, hypotonie

- Fasciculations, crampes

- Amyotrophie &%
- Aréflexie v .




Physiologie == Sémiologie

Petites fibres :
- Hypoesthésie thermo-algique

- Douleurs neuropathiques e @

- Dysautonomie
- Réflexes présents +++

@ Grosses fibres sensitives :
J \ - Hypoesthésie tactile fine '
~ / - Hypopallesthésie
KA . - Ataxie proprioceptive b;céw
- Douleurs neuropathiques .
- Aréflexie é\\'k\%)

Neurone moteur périphérique :
- Déficit moteur, hypotonie
- Fasciculations, crampes

- Amyotrophie 2 Neuropathies
- Aréflexie ¢ motrices pures



Physiologie == Sémiologie

Petites fibres :

- Dysautonomie

- Hypoesthésie thermo-algique
- Douleurs neuropathiques

- Réflexes présents +++ Neuropathie
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\/_\,L des grosses fibres

J A Grosses fibres sensitives : B
- Hypoesthésie tactile fine o1

~ / - Hypopallesthésie

. - Ataxie proprioceptive 5«;5@_

- Douleurs neuropathiques .
_ Aréflexie é\%

Neurone moteur périphérique :
- Déficit moteur, hypotonie

- Fasciculations, crampes

- Amyotrophie
- Aréflexie
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Physiologie == Sémiologie

Petites fibres : » Neuropathie des petites fibres
- Hypoesthésie thermo-algique \J~

- Douleurs neuropathiques

D

- Dysautonomie
- Réflexes présents +++

Grosses fibres sensitives :
- Hypoesthésie tactile fine 7
3 - Hypopallesthésie

- Ataxie proprioceptive 5«;56_

- Douleurs neuropathiques .
- Aréflexie é R

a
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Neurone moteur périphériqgue :

- Déficit moteur, hypotonie
- Fasciculations, crampes

- Amyotrophie g%
- Aréflexie v 5




Physiologie == Sémiologie

Petites fibres :
- Hypoesthésie thermo-algique

- Douleurs neuropathiques 0 o

- Dysautonomie
- Réflexes présents +++

@ Grosses fibres sensitives :
J - Hypoesthésie tactile fine
~ - Hypopallesthésie :
KA . - Ataxie proprioceptive >y
[ - Douleurs neuropathiques
- Aréflexie >

Neurone moteur périphérigue :
- Déficit moteur, hypotonie Neuropathie
- Fasciculations, crampes sensitivo-motrice

- Amyotrophie é% des grosses fibres
- Aréflexie v -




Physiologie == Sémiologie

Petites fibres :
- Hypoesthésie thermo-algique

- Douleurs neuropathiques D

Neuropathie
sensitivo-motrice
des grosses et
petites fibres

- Dysautonomie
- Réflexes présents +++

Grosses fibres sensitives :
- Hypoesthésie tactile fine

- Hypopallesthésie

- Ataxie proprioceptive
- Douleurs neuropathiques
- Aréflexie

Neurone moteur périphérique :
- Déficit moteur, hypotonie

- Fasciculations, crampes
- Amyotrophie

- Aréflexie



Physiologie == Sémiologie
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Physiologie == Sémiologie

Amplitudes diminuées
Axonale : P
Vitesses normales

o C
, ‘QCD/J =
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Amplltudes normales
Demyellnlsante
Vitesses diminuées
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visible en ENMG
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2) Etiologies




2 grands types d’atteinte

Atteintes focales (« chirurgicales ») Atteintes diffuses (« médicales »)
@ ©
o — f

f \ 1 r \ ®

Radiculopathie
Plexopathie t

Mononeuropathie/

hi , ) .
Tronculopathie Mécanismes variés :

- Carentiel - Génétique
- Inflammatoire - Infectieux
( - Toxique - Tumoral
- Endocrino/métabo - ldiopathique

Mécanisme : Compression/envahissement ++

mmm) |magerie + ENMG m==) Neurologue
mm=) Rhumatologue, chir ortho




Atteinte focale : Radiculopathie

o) Signes dans le territoire de la racine :
- Déficit sensitif, douleur
- Déficit moteur “
’ - Aréflexie A
. 5\ nF
I/ X |

Etiologies : Rhumatologiques +++ (douleur rachidienne) o
o Hernie discale/arthrose ++ (« communes ») Cllnlqu.e *
o Tumeur, spondylodiscite (« symptomatiques ») Imagerie ++

===) Cervical : Névralgie cervico-brachiale

m===) Thoracique : Névralgie intercostale

====) | ombaire : Lomboradiculalgie (« sciatique »)
Syndrome de la queue de cheval

Rare : Méningoradiculite (Lyme, méningite carcinomateuse)



Atteinte focale : Plexopathie

o) Signes dans le territoire du plexus:
- Déficit sensitif, douleur
- Déficit moteur
1 N - Aréflexie
Ui i

Etiologies : Compressif (syndrome du défilé, infiltration tumorale) = Imagerie ++
Post-radique R 1 |
Parsonage-Turner (névralgie amyotrophique de I'épaule) @

W
Cours Plexus brachial ~ Cours Défilé




Atteinte focale : Mononeuropathie

o Signes dans le territoire du nerf:
- Déficit sensitif, douleur

- Déficit moteur

- Aréflexie

Etiologies : Syndrome canalaire +++ (canal carpien, ulnaire au
coude, fibulaire au col...)

Rares : Trauma, kyste, hypothyroidie,
vascularite (douleur), amylose...

Bilan : Imagerie difficile == ENMG (diagnostic, pronostic)



2 grands types d’atteinte

Atteintes focales (« chirurgicales ») Atteintes diffuses (« médicales »)

e
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Radiculopathie

Plexopathie

Mononeuropathie/
Tronculopathie

Mécanismes variés :

- Carentiel Génétique
( - Inflammatoire Infectieux
- Toxique Tumoral

Mécanisme : Compression/envahissement ++ - Endocrino/métabo ldiopathique

mmm) |magerie + ENMG
mm=) Rhumatologue, chir ortho mm) Neurologue




Neuropathies longueur-dépendantes

De loin la présentation la plus fréquente
Pathologie médicale touchant d’abord les neurones les plus longs

> Temps

Etiologies : <} Idiopathique ++ » Charcot-Marie-Tooth

Polyneuropathie axonale chronique idiopathique (CIAP) +++
-Tres fréquentes (3% population générale)
-Neuropathie longueur-dépendante, sensitives > motrice, axonale,

de début insidieux vers 50 ans, peu ou pas evolutive objectivement
-Etiologie inconnue

-Pronostic bon, restera peu évolutif
mmm) Bilan limité, traitement symptomatique ++




Neuropathies longueur-dépendantes

De loin la présentation la plus fréquente

Pathologie médicale touchant d’abord les neurones les plus longs

Etiologies :

Alcoolisation chronique

Chimiothérapies
Gammapathie monoclonale
Carences vitaminiques

> Temps

Charcot-Marie-Tooth
Connectivites
Amylose
Vascularites
Paranéoplasique



Neuropathies longueur-dépendantes

De loin la présentation la plus fréquente
Pathologie médicale touchant d’abord les neurones les plus longs

> Temps

Etiologies : < Idiopathique ++ Charcot-Marie-Tooth

Maladie de Charcot-Marie-Tooth
-Relativement fréquentes (1/2000)
-Neuropathie motrice > sensitive, axonales ou démyélinisantes, attelnte

predominant aux Ml (pieds creux, amyotrophie)
-Evolution lente, pronostic variable

-Etiologie génétique (familiales)

-Pas de traitement spécifique === MPR ++++




Neuropathies longueur-dépendantes

De loin la présentation la plus fréquente
Pathologie médicale touchant d’abord les neurones les plus longs

Etiologies :

> Temps
|diopathique ++ » Charcot-Marie-Tooth
Diabéte
Alcoolisation chronique Amylose
Chimiothérapies Vascularites
Gammapathie monoclonale Paranéoplasique

Carences vitaminiques
Agressives, évolutives

m==) Traitement ++



Neuropathies non longueur-dependantes

Nécessitent un bilan poussé +++

Polyradiculoneuropathies Mononeuropathies multiples

Nerfs : P . Lésions multifocales des troncs
cranions Aigues : Guillain-Barré (%) nerveux (asymétrique ++)
Chronique : : :
: : Etiologies :
Proximal - PRN |pflammqt0|re - Vagcularites
+ distal démyeél. chronique . Diabéte
(F-)ID‘C) - Cancer
- Diabete - Lepre, Lyme

Neuronopathies sensitives

Neuronopathies motrices

Neuropathie axonale sensitive pure

@ Neuropathie axonale motrice pure ®
diffuse diffuse
Etiologies : Etiologies :

- Paranéoplasique

- Gougerot-Sjogren

- Chimio (sel de platine)
- Génétique

- Neurodégénérative : Sclérose
latérale amyotrophique (SLA)

- Génétique : Amyotrophie spinale

- Infectieuse : Poliomyélite



2 grands types d’atteinte

Atteintes diffuses (« médicales »)
% a j'\

r ] | f
Mécanismes variés :

Atteintes focales (« chirurgicales »)
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Radiculopathie

Plexopathie

Mononeuropathie/
Tronculopathie

- Carentiel - Génétique
( - Inflammatoire - Infectieux
- Toxique - Tumoral
- Endocrino/métabo - ldiopathique

Mécanisme : Compression/envahissement ++

mmm) |magerie + ENMG
mm=) Rhumatologue, chir ortho
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Evaluation clinique d’'une
neuropathie peripherique

Examen clinigue neurologique



Dans le temps

Evolutivité
Mode de actuelle Sévérité

'f‘ Temps

Date de début

| contexte
Objectivement
sévere
Lentement Aigu
évolutif Rapidement
A Svoltt

Enfance
Amylose,

Génétique hémopathie... Inflammatoire



Dans l'espace

- Lonqueur-dépendante

> Temps

- Non-longueur dépendante :

) (%) (%)
Quadri- Multifocale
distale Focale /asymétrique

Atteinte
proximale
d’emblée




Dans l'espace

- Longueur-dépendante
- Non-longueur dépendante :

() (%) (%)
Atteinte : :
roximale Quadri- Mulhfpcgle
%’emblée distale Focale /asymétrique

Temps




Dans l'espace

Petites fibres :

S

Neur

ériphérique :




Dans l'espace

Petites fibres :

- Dysautonomie

- Hypoesthésie thermo-algique
- Douleurs neuropathiques

- Réflexes présents +++

types de neu
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Atteinte variable
D des ces différents

rones

Grosses fibres sensitives :

- Hypoesthésie tactile fine
- Hypopallesthésie

- Ataxie proprioceptive

- Douleurs neuropathiques
- Aréflexie

Neurone moteur périphérique :
- Déficit moteur, hypotonie

- Fasciculations, crampes

- Amyotrophie
- Aréflexie
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Evaluer |la séveérité objectivement

BiLL
AIME Les I Love

mmm) Evaluation objective, quantifiée  [EUIE NUMBERS

Exemples : . Test de marche de 6 minutes

- Echelles spécifiques (site web société francophone du nerf périphérique)

@ APROPOS RECHERCHE FORMATIONS DOCUMENTATIONS CONTACT Q -] ESPACE ADHERENT

SF-ENMG

oNeuroMyoGraphie

Téléchargez I'échelle DN4
Téléchargez I'échelle INCAT
Téléchargez I'échelle MRC
Téléchargez I'échelle NIS
Téléchargez I'échelle ONLS
Téléchargez I'échelle PND
Téléchargez I'échelle R-ODS
Téléchargez I'échelle RANKIN
Téléchargez I'échelle score FAP
Téléchargez I'échelle SFN SIQ

PATHOLOGIES ENMG (DOCUMENTS DE PIERRE
GUIHENEUC)

HISTOIRE DU NERF ECHELLES

SFNP OUVRAGES DE REFERENCE NOS INFOLETTRES
SFENMG VIDEOS CONGRES SFNP DIAPORAMA ATELIERS ENMG

. A7
La Société Francophone d’ElectroNeuroMyoGraphie %&\\\%%’
2 DU . - - . ek - I\ Rl A I



Score de handicap ONLS

Membres supérieurs

0 : pas de probleme

1 : symptomes mineurs ou signes dans un ou deux bras n’affectant aucune des 5 activités suivantes :
laver ou coiffer ses cheveux

utiliser un couteau et une fourchette

faire et défaire des boutons et fermeture éclairs

habillement de la partie haute du corps a I’exclusion des boutons et fermetures éclairs

tourner une clé dans une serrure

2 : symptomes modérés ou signes dans un ou deux bras affectant ces activités mais ne les empéchant pas
3 : symptomes sévéres ou signes dans un ou deux bras empéchant au moins une des activités mais pas
I’ensemble de celles ci

4 : symptomes séveéres ou signes dans un ou deux bras empéchant toutes ces activités, quelques gestes
intentionnels possibles.

5 : symptomes séveres ou signes dans les deux bras empéchant tout geste intentionnel.

Membres inférieurs
0 : marche/montée des escaliers/course non affectées

P Y Y LA S me oy awas L s wm - B ®4 . E




L%
» o ~ SFNP
TN

Sous-score de réflexes

Score de NIS

DROIT GAUCHE
Normal Diminué Absent Normal Diminué Absent
Sous-score moteur 0 1 2 9 1 2
Rotulien
Achilléen
DROIT e Sous Total : ..../8
MRC 5 4+ | 4 4- 3 2 1 0 5 4+ | 4 4- 3 2 1 0
score NIS 0 [ 11213132 /35[375/ 4 | 012 ] 313235375/ 4 Sous-score de sensibilité (testé sur le dos de la derniére phalange du gros orteil)
Psoas
Grand fessier DROIT GAUCHE
Ischiojambiers Normal Diminué Absent Normal Diminué Absent
Quadriceps 0 1 2 0 1 2
Dorsiflexion Pied Toucher
Flexion plantaire Pigdre
pied S
Pallesthésie
Extension orteils Sens
. N position
Flexion orteils gros orteil

Sous Total : ...../64 Sous Total : ..../16

SCORE TOTAL: ...../88



Bien décrire la neuropathie

« Evolution dans le temps et '’espace

RS S

Non-longueur
dépendant

Focal Longueur-dépendant

 Type de neurones atteints

« Sévérité objective (chiffres +++)



Qui adresser au neurologue ?




Qui adresser au neurologue ?

Atteintes focales : Pathologie surtout rhumato/orthopédiques
mmm) Peu d’intérét a envoyer au neurologue (sauf si bilan négatif)

Polyneuropathies lonqueur-dépendantes peu évolutives, peu séveres,
sans étiologie : Faites le bilan seul !

Clinique :
- Interrogatoire : Diabéte? Alcool ? Chimio ? ATCD familiaux ?
- Clinique : AEG ? Aigu ?

Biologie de 1¢¢ intention :
- NFS, créatinine, bilan hépatique, CRP
- Glycémie, HbA1c
- B1, B9, B12, homocystéine
-TSH
- Electrophorése + immunofixation

===) Sj anomalie : Diagnostic fait
mmm) Si normal : Neuropathie axonale chronique idiopathique

Toute autre situation (non-LD, évolutif, sévére) : Envoyer au neurologue




Faut-il faire un ENMG ?

Non systématique HA‘S

HAUTE AUTORITE DE SANTE

Pas d’ENMG si tableau clinique typique de neuropathie longueur-
dépendante, et étiologie qui colle avec (chronologie, sévérité) :

- Neuropathie sensitive lonqueur-dépendante post-chimiothérapie

- Neuropathie sensitive lonqueur-dépendante chez un diabétique

- Neuropathie sensitivo-motrice lonqueur-dépendante chez un alcoolique




Prise en charge




Prise en charge

Beaucoup beaucoup d’étiologies...

Metal neuropathy

Nutritional diseases Toxic neuropathy e Chronic arsenic intoxication

o Alcoholism S erylanide Connective f(issue t.;li.seases o Mercury

® Vitamin B defidency e Carbon disulfide * Rheum§t0|d arthriti e Gold

* Thiamine deficiency * Dichloorphenoxyacetic acid ® Systemic lupus erythematosus * Thallium

* Vitamin E deficiency e Ethylene oxide * Polyarteritis nodosa

e Folate deficiency e Carbon monoxide e Sjogren syndrome -

e Postgastrectomy syndrome * Glue sniffing Other

e (Crohn disease Medications e Amyloidosis

Hereditary diseases O (Rl el ® Sarcoidosis
. . o iazi e Primary biliary cirrhosis

Endocrine diseases I.nfzrl;lsous diseases D Che.)rcolt-N’Iarie-Tf)oth syndrome . ll'slyc/)grlglz:zjine . Uremirz:l ry
o Diabetes mellitus o e diens e Freidreich’s ataxia . e Metronidazole o Vasculitis
e Hypothyroidism Y e Other sensory neuropathies i o Ischemic lesions

Donc beaucoup de situations différentes...
Que vous ne pourrez pas toutes retenir.

G 0 g Ie or p h O /m a t Protocole National de Diagnostic et de Soins



Prise en charge

Traitement symptomatique +++

- Reééducation

- Appareillage

- Traitement des douleurs neuropathiques

Parfois traitements médicamenteux spemﬂque
- Polyradiculonévrites : IglV
- Vascularites : Corticothérapie
- Neuropathies genétiques :
o Amylose a transthyrétine
o Amyotrophie spinale




Conclusion




)

Atteintes du SN périphériques

Trés fréquentes +++ e/

Signes cliniques : . Déficit sensitivo-moteur, aréflexie '

* Douleurs Q | A

- Dysautonomie A2 >
Atteintes focales ‘ Rhumato/ortho

Atteintes diffuses EEE)  Neuro f | @%{

2 » Polyneuropathie axonale chronique idiopathique

» Neuropathies diabétiques, alcooliques, carentielles...
i « (Génétiques : Maladie de Charcot-Marie-Tooth

» Agressives

Plainte # Retentissement mmm) Evaluation quantifiée +++

Bindbme Neuro-MPR



