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~ INTRODUCTION METHODES & RESULTATS DISCUSSION
Contexte

* Nombreuses com'olica‘fions de la consommation chroniques

décrites, essentiellgfnent neurologiques : Q\b‘
* Myélopathie, trgubles cognitifs ‘Q\\@eé‘
* Neuropathies®nsitivo-motrice diffuse le plus souvent mixte ou &
déemyelinisgtites (Li et al. 2016 et Zheng et al. 2020) &
4 O
‘ Qpb@ O@&%ide méthyl-malonique SuccinyI-CoA
* Toxicitésattribuée a la carence en vitamine B12 o
N <9

o , L
* Pag*de suivi detaillé clinique et electromyographique¢

S
>

. . [} V4 . . Q\ -
* Par ailleurs, pattern cI|n|quejellectrophysmlogl\giﬁe de Homocystéine Methionine
I"atteinte mal décrit dans la littérature sy
5°§0
.Q@Q’
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INTRODUCTION RESULTATS DISCUSSION

Matériels et méthodes

* Sept patients

@ &S\\@
* Neuropathie ¢ a Lﬁgonsommatlon de N,O fg
* ENMG dans&* service de Physiologie clinique de I’h6pital Lar|b0|5|eof‘e ou de
I hopltal ch ou de I’hépital Bicétre .of
. EntreQ;alllet 2020 et avril 2021 @@ﬁ
Q)@6\(})50 %{\O&Q}
. thnees clinigues, électromyographiques, b|ologm®ues et d'imagerie :
* initiales &Of‘o
* lors des visites de suivi &



INTRODUCTION METHODES & [ RESULTATS = DISCUSSION
Patients

< Durée de la ] Moyenne de
. Age A ) Fréquence e
Patients Sexe ' Régime consommation . L. dose par Autre intoxicatiop®
(ans) & ) d’intoxication . &
© (mois) semaine &
& B\
\)
1 20 /\o\"%H Diversifié 6 Quotidienne 140 Tagac
éqﬂ ,<°®
& RO . <
2 6@@ H Diversifié 12 Quotidienne 910 c,;\\o° Aucune
6‘?’& Q&obc‘
3 50& 30 H Diversifié 18 Bi-hebdomadaire 150 ,@,"Q’ Aucune
N <>
& &
04 18 H Diversifié 6 Quotidienne 280 Tabac
(19% %<®%
Ké\\'
5 19 F Diversifié 1 Quotidienne oa_,b 1050 Alcool (30g par jour)
<0
§«
6 20 H Diversifié 12 Quotidienneqfcg< 875 Aucune
L
o
7 19 H Diversifié 3 Quotig'ﬂ?nne 400 Aucune
50
(7]
S
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©
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INTRODUCTION METHODES DISCUSSION

Tableau initial

50

2y
& Neuropathie

@

0 Axonale
& 7
Vitamine B12 (pmol/l)  Homocystéine (ugadl/1) Longueur-dépendante
é(e‘z‘ Nette prédominance motrice
M Patient 1 m Patient 2 B Patient 3 o M Patient 4 2o . . .
M Patient 5 M Patient 6 W Patient 7 &\ Seve re: CMAP dIStaIES abOIIS
«(;0‘2’% (signes de dénervation active)
>
oS SNAP normaux
&
©



INTRODUCTION METHODES & [ RESULTATS = DISCUSSION

Evolution

&>
@Q@
e Supplémentation en B}@et sevrage N,O |
< 8\@
» Nette amélioration gfpide, souvent - T . &
disparition : &é@taﬁp ’ Suivi: mediane 9.2 mois &

. o

* Des signes ceJ}t?aux

* Des atteint{be?de membres supérieurs
N

Persistan e&”pas toujours avec une
améliorafion :

e StegPpage bilatéral
S .
* gRmyotrophie

4% )
* ENMG : ) 0 1 038\ 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14
. Ampl!tudes motri;es restent effondrges ézf@ Suivi (mois)
* Amplitudes sensitives souvent en baisse de 5
maniere homogéne —=— Ratient 1 —+— Patient 2 Patient 3 Patient 4
/. . —Q‘e‘z—’%Patient 5 —eo— Patient 6 —— Patient 7 «@=Moyenne
* Hyperhomocystéine souvent persistante o
N
‘1(;°®
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INTRODUCTION METHODES & RESULTATS ~ DISCUSSION
Discussion

 Profil différent des r;é"uropathles liées aux &

carences en wtanuﬁe B12 : D &
 Tableau |n|t|al&° w
Corne g \

EVOlutIOI I ez i "@ -’/\\
& ~_/ .

N Axone
\)6\ \Q’Q P (gaine de myéline)

50 @
&€ <

. I\/Ie&@émsme sous-jacent
<" Déficit en B12 ? & -

00.: motrice

* Toxicité de I’"homocystéine ? 8 )
Fibres S&—_
* Sur les corps cellulaires des motoneurones perlpherlq;;%s musculaires

(Zoccolella et al. 2010) &

‘Q)
* Surles corps cellulaires des neurones sensitifs 500@0

ganglionnaires (Tjiattas et al. 2004) <

q°
7@
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Patients

Installation des symptomes

Présentation clinique 2

Scores cliniques et fonctionnels

1

Progressive depuis 6
semaines

Progressive depuis 5
semaines

Progressive depuis 4
semaines

Progressive depuis 3 Q-
&

semaines \fo%
66
&
Progressivg Jepuis 4
semainese
b"’g\
v
q,©
n},?;]’ogressive depuis 4

semaines

Progressive depuis 4
semaines

Déficit moteur sévere des MI, a‘glbedommance distale, associé a une ataxie
proprioceptive modérée des k@l une géne pour les gestes fins, un signe de Lhermitte

et une dysfonction erectﬂgé‘

Déficit moteur sevege&cfes MI, a prédominance distale, associé a une ataxie
proprioceptive mgdérée des MI, des paresthésies distales, un signe de Lhermitte et une

@
dysfonction ,égé\ctﬂe

Déficit 1@8teur sévere des M1, associé a une ataxie proprioceptive modérée des MI et
des g@resthesws et hypoesthésies distales des quatre membres paresthésies ainsi qu’un

@e de Lhermitte

)
N
Déficit moteur sévere des MI, a prédominance distale, associé¢ a une ataxie

proprioceptive modérée des MI et incontinence urinaire

Déficit moteur sévere des MI, associ¢ a une ataxie proprioceptive modérée des MI et
des paresthésies et hypoesthésies distales des quatre membres

Déficit moteur sévere des M1, a prédominance distale

Déficit moteur sévere des MI, a prédominance distale, associé a une&?axie
proprioceptive modérée des MI et des paresthésies des quatre mgi\%res ainsi qu’un

signe de Lhermitte

Score de Romberg : 1

ISS modifié : 2
MRCss MI : 28
ONLS : 4

Score de Romberg : 2

ISS modifié : 4
MRCss MI : 26
ONLS : 2

Score de Romberg : 2

ISS modifié : 4
MRCss MI : 20
ONLS: 3

Score de Romberg : 1

ISS modifié : 3

MRCss MI : 26

ONLS : 2 6\\0
b\}

o

)
Score\@omberg 12

ISK@nodifié : 6
Css MI: 20

,o' ONLS : 3

Score de Romberg : 0

ISS modifié : 1
MRCss MI : 26
ONLS : 2

Score de Romberg : 1

ISS modifié : 8
MRCss MI : 26
ONLS : 3
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Ponction lombaire B12, pmol/l; HC, pmol/l;
|i B9‘ nmol/l

Spinal : NT B12 : normal, 171
Cérébrale : normale ‘e» HC : NT &b\ e

B9 : normal, 20.6 &

0
0"9

Spinal : NT 0\‘0 B12 : normal, 231 c,;\\o‘\
Cerebrale 6QNT HC : trés élevé, 120.0 &
B9 : normal, 24.0 &

Spinal : normale B12 : nortg&f 271
Cérébrale : NT HC : t5é‘s°eleve 48.8

B9 g@rmte basse, 7.1
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Patient n°1 Patient n°2 QQ’\ Patient n°3 Patient n°4 Patient n°5 Patient n°6 Patient n°7
Droite | Gauche | Droite Gag\d\% Droite | Gauche | Droite | Gauche | Droite | Gauche | Droite | Gauche | Droite | Gauche
N
O
CMAP RS
Médian, mV 5,4 7,6 &?‘ 6,8 53 4,6 8,4 6,3 13,0 12,2 12,5 NT 10,7 8
N\
(90%) (127%) &)0(148%) (113%) (88%) (77%) (140%) (105%) (217%) (203%) (208%) (178%) (133%)
Fibulaire commun recueil TA,, 2,7 Zé%% 2,8 2,1 0,8 0,6 4,3 4,2 1,4 2,6 1,1 1,2 0,78 0,61 S\@’
mV o2 XQ}
(90%) @0'197%) (93%) (70%) (25%) (19%) (143%) (140%) (47%) (87%) (37%) (39%) (26%) \(ﬁm)
:x9 2
Fibulaire commun recueil 01O 0,1 0 0 0 0 0 0 0 04 0 0 0 0,2
% &
pédieux, mV &Oﬁ% ) (2%) (14%) Q’b (4%)
a (%)
Tibial, mV é% 0,7 0,9 0 0 0 0 0,1 01 0 0 0 0 (Qz}‘ 1,42 2,2
4 O
(11%) (15%) (1%) (1%) BN (24%) (37%)
¥ 9
o RN\)
VCM Fibulaire commu%qﬁ/s 36,8 51,4 35,9 33,9 42,5 45,0 45,9 47,0 29,0 34,8 537  [©O743,9 45,9 30,4
&
N <
CSAP © @
Médian doigtétﬁviv 32,0 NT 8,7 4,1 22,4 16,3 11,3 5,1 20,3 211 400 NT 31,2 24,2
© 1o’
q,@q’ (320%) (87%) (41%) (224%) (163%) (113%) (51%) (203%) (211'%,‘)2:3b (300%) (312%) (242%)
la) o2
. |4 . o
F|bula(ﬁe superficiel, pvV 8,5 54 NT NT 5,6 71 6,0 2,4 12,7 © 15,0 11,0 14,7 12,9
(121%) (77%) (80%) (101%) (86%) (34%) (181%) 5 (214%) (157%) (210%) (184%)
NS
Sural, pv 17,2 22,5 2,8 2,6 14,5 16,0 4,6 6,2 éz,‘s&” NT 16,0 18,0 12,9 16,6
(215%) (281%) (35%) (33%) (181%) (200%) (58%) (78%) §(161%) (200%) (225%) (161%) (208%)
\D
EMG &
Fibrillation dans le TA NON NT oul oul oul oul oul (;q,%m oul NON oul oul oul oul
<
Tracé a I'effort ©
TA Normal NT ST ST ST ST .éqﬁ‘v ST //effort ST ST ST ST ST
(o)
1er |10 dorsal NT NT Normal Normal Normal Normal @( Kormal Normal NT Normal NT NT Normal Normal
av
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&
N
&
0{%\ Premiére évaluation Derniére évaluation

Moteur

Sensitif

o(\

Score de Romberg?, médiane (IQR) 2.0 (1.25-2.0) 1.0 (0.25-1.0)
Slgne d’atteinte du systéme nerveux central! \!

Signe de Lhermitte, n '09

Signe d’atteinte du syst‘

_

core de

nerveux périphérique

ore de Rankin, médiane (IQR)

2.0 (2.0-2.0) 2.0 (2.0-2.0)

Homocystéinémie médiane (IQR), pmol/l 60.0 (48.8-96.0) 25.0 (9.4-85.9)

Taux sérique de vitamine B12 diminué, n

Electromyographie

Activité spontanée dans le 1 interosseux dorsal, n 0 Q 0
Somme des CMAP bilatéraux des nerfs tibiaux et fibulaire commun, médiane (IQR), mV 0.2 (0.0-1. 1) 0.1 (0.0-0.8)

Somme des SNAP des nerfs sural et fibulaire superficiel droits, médiane (IQR), uV @ 15.4-26.7) 15.6 (9.4-21.9)

13
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M. B. g

e Patient de 30 ans saQS°°antécédent se présente
pour l'installation gfogressive sur 4 semaine

de &"\@

\)0.)
* Une ataxie gioprioceptive prédominant aux
membresgnférieurs associé a une hypoesthésie

des ortgfls et des doigts

* Un gké?icit moteur sévere distale symétrique des
me&mbres inférieurs (TA a 0/5 et TS a 3/5) et
%@é@eulement les CAP a 4/5 aux membres supérieurs

* Un signe de Lhermitte

* Consommation bi-hebdomadaire de 75
« doses » a chaque fois depuis 18 mois o°

e Pas d’autre toxique s

o 15



Nerf moteur \és‘\v
Lat /AmpDistance [VC\ Durée Diff Amp Diff Surf Diff Dur Temp I stim

g 4 i B ms ’10\13; mm [m/s| ms % % | % °C mA |
Cubital Moteur Droit &
Poignet - Add V | Add V 2@?{ 92 6.8 242
Q
Cubital Moteur Gauche .006\
Poignet - Add V | Add V b‘\'é\\ 267 77 77 143
: o
Sous Coude-Poignet | Add V @Q‘ 760 63 245 497 |69 -182 -17.8 -104 143
Sus Coude-Sous Coude | Add V &O\S@ 954 76 128 660 |69 20.6 12 4 0 242
Médian Moteur Droit C\'Q,%'
Poignet - C. Adb. I|C. Adb. ;<[zf’® 390 53 6.5 42,_\ 2
- < X
Coude-Poignet | C. Adb. {0‘\@ 977 49 250 426 |7.0 -7.5 -73 7.7 \@é‘i_{)
S )
Meédian Moteur Gauc ,b(\@
Poignet - C. Adb_gl'k_ Adb. I 3.9% 4.6 83 ((\Q;Q 193
i (%)
Coude—ngne\jb‘{%. Adb. I 920 43 265 497 |86 -6.5 0.52 36 Q@ 193
O
Péronier (ngi Jambier Antérieur Moteur Droit b‘)c}
Sous C\;gp? Jambier Antérieur | Jambier Antérieur 396 0.75 10.5 @Q‘o 61.4
<
Suse,éool-.‘jous Col | Jambier Antérieur 596 061 850 | 425 117 -18.7 —10.2«0\&@ 114 61.4
Bﬁi@uuiﬂ' (SPE) Jambier Antérieur Moteur Gauche 'Q)"o'
,© Sous Col - Jambier Antérieur | Jambier Antérieur 4.1 0.57 08 ‘Q?@é 556
: — <
Sus Col-Sous Col | Jambier Anterieur 636 0.53 100 450 [12.4 -7.0 6\\‘9 36 26.5 55.6
<
Péronier (SPE) Pédieux Moteur Droit 0\{06
Cheville - Pédieux | Pédieux ) - 115 le\ 518
Péroné-Cheville | Pédieux -- - - 146 Qfo‘< 40.0 80.0 27.0 518
\(
Péronier (SPE) Pédieux Moteur Gauche rob@
Cheville - Pédieux | Pédieux —{] - 6;& 61.8
Tibial Moteur Droit R
Chewille - Gros Orteil | Gros Orteil — -- (@Qf(\ - 64.6
Tibial Moteur Gauche q,q’

Cheville - Gros Orteil | Gros Orteil - - > - 60.2




i\
58
0@
&o\\
()
o
6\
6@
S
&
b\)
\0
@Q
\s)@z
&0
& @
Onde F & &
. )
8\0@ Latence M Plus courte latence F Latence f@;?
¥ ms ms 111%,0(@

Cubital Réponse F D@it °

Poignet - Add v\,b% 2.7 325 006‘ 209
Cubital Réponse®F Gauche b"‘c}\

Poignet - AV 26 311 & 285
Meédian Reponse F Droit &

Poigg®t - C. Adb. I 3.8 31.7 A9 279
Mégian Réponse F Gauche 0@'0%
q,gq%m'g;net C. Adb. T 38 303 & 264

©
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Conduction sensitive

Cubital Sensﬁif Droit
Dig V - Poignet

Cubital Sensitif Gauche
Dig V - Poignet

Meédian Sensitif Droit
Dag II - Poignet
Paume - Poignet

Median Sensitif Gauche 8\0\
Dig II - Poignet /\o‘?’%
. Q.,
Paume - Poignet >
et
Median-Ulnaire S@‘ﬁitif Droit
Dig IV - ME‘dJé!ﬁ Poignet
Dig IV - C‘ﬁ%ﬂal Poignet

\Iusru],gf‘utaue (MI) Sensitif Droit
Ja @,@e Chewille

1.32

2.98
2.80

3.52

MiRculocutané (MI) Sensitif Gauche

Jambe - Chewville

Radial Sensitif Droit
Avt Bras - ler IOD

Radial Sensitif Gauche
Avt Bras - ler I0D

Sural (Saphéne ext) Sensitif Droit
Mi-jambe - Chewville

Sural (Saphéne ext) Sensitif Gauche
Mi-jambe - Cheville

3.55

1.56

1.86

3.40

3.38

16.3
599

0.037

5.6

7.1

376

337

14.5

16.0

26.5

26.5

<
COQ 105

Distance
min

95.0

107

115
75.0

132
758.0

112

122

120

VC
m/'s

475

525

46.7
469

359

35.5

I stim
mA

322
131

16.3
Kb\

178

X

172
202

200
26.6

13.0
13.6

230

308

2@’
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XL
eg}\o
&
@)@"’V Activité Spontanee Activite Volontaire
<
Muscle c;}\o‘\ _Fib Fasc Recrutement Notes |
Droit 1- Interosseux dorsal I Q‘Obo 0 0 normal
<
Droit Deltoide moy /\o\;@'\ 0 0 normal
Gauche Deltoide Il‘lD'_'f 0 0 normal &
xQ
Gauche 4- Court Alg&ucteur du Pouce 0 0 normal N
(]
Gauche 1- ].IltEl\@?E-E‘llK dorsal I 0 0 normal (b(;@\
Q
Gauche 3- @ash‘ccneuuen Int(Jumeau Med) + 0 pauvre acceleré éQ)@Q’
X
Droat _%ngia'stmcnémien Int(Jumeau Med) 0 0 pauvre accélére \)c,;\\o°
'S
Gau:@'%e 1- Tibial Antérieur (Jambier Antérieur) + 0 pas d'activite 1-'913:61?;1&&
<
.Q@IDI'[ 1- Tibial Antérieur (Jambier Antérieur) + 0 pas d'ar:tix-'ité«ﬁlnntah'e
S -
2 g
Q(b...................................................................................' ...... '....,@ﬁ‘?‘? ..............................
: C Y
LS
B A Y S L e R NS A S L, -
! 1
ba e Gl
| ' : S E
: 1p |
...................................................................... 030"@
S
b@
...... ..,.,........@‘]),.,,.,.
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Examens complemréntalres

\06

@Q
@

* |IRM pan- medwﬁ’alre Hypersignaux
des cordonsebosterleurs de C2a C5

. Dosage sﬁngum
. B]&z" normale
@Plomocystelne élevée (28,5 umol/Il)
" B9 : normale




Suivia 3 mois &

* Traitement : ,f

* B12 quotidien Qéndant 10 jours puis hebdomadaire
e Arrét comple@de I"intoxication

o Dlsparltlom
. Slgne g Lhermitte
. At@xi’e proprioceptive
@bflClt moteur et sensitif des membres supérieurs

o Per5|stance

* Steppage bilatéral (déficit moteur 1/5 TA et 3/5@4‘%)
* Hypoesthésie distale des membres inférieurse®

* Homocystéinémie normalisée ¢

('1/
¢ 21
+®



&
&
0
c°°
@Q
Coté droite g\ap%he droite gauche droite gauche droite gauche *&rmte gauche
\\0
Parametre LD Ampli VCM «oB Ampli VCM LD Ampli VCM LD Ampli VCM LD Ampli VCM LD Ampli VCM Ampli @npll Ampli  Ampli
Q-
S &
Initial 27 9,2 " 27 7,7 497 39 53 46 40 4,6 47 40 0,8 45 41 06 450 & 00 o0 0,0
&) 9
& &ob\)
Suivi 28 8,9 27 6,5 538 42 5,9 38 4,4 498 45 04 386 37 06 & o0 00 o0 0,0
N @
Parameétre ampli VCS ampli VCS ampli VCS ampli VCS ampli VCS\Q,gf*anl VCS ampli VCS ampli VCS
b@
0@
Initial 163 47,5 143 52,5 224 46,7 163 56,2 5@ 355 7,1 34,1 14,5 35,9 16,0 35,5
<°
suvi 13,6 457 10,9 479 21,7 504 25,1 57@(1’63 359 6,6 370 9,4 449 11,0 383
22
Q‘L
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