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Contexte clinique.«"

O
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o . Q
M. H, 70 ans. Professeur d’anglais a la retraite. @Q"

Antécédents médicaux : é“”
- Dyslipidémie traitée pendant pIu5|eur&e§’nnees par ROSUVASTATINE
- Lombosciatique L5 droite en 19886’\O

- Polyglobulie avec mutation J%K\? négatif

- Gammapathie monoclonnglié< lgG Kappa en cours de bilan
4

66
P Q‘b
;s . (%)

Antécédents chlrucr)gdtaux :

D
- RTUP @Q’
- Appendm@%mle

qv
>

Absence d’intoxication éthylo-tabagique

Absence d’allergies

Traitement : FENOFIBRATE 145mg : 1 cp le soir



Contexte chmque@
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* Juin/juillet 2019 .@‘°dou|eurs des membres inférieurs, suivieg de
difficultés motrlc@s des membres inférieurs d’ apparition progre@swes
puis d'une sergs‘étlon de perte de force des mains. @@"’

@Q &
OQ

* Janvier 2620 dysarthrie et troubles de la déglutitions Fasciculations
spontahees sur les jambes et les cuisses. La mafche est rendue
dlfgpélle du fait d'une dyspnée, de la fatlgabllltg musculaire, et de
crampes. Perte de 10kg depuis le début des syrm)tomes

* ENMG en janvier 2020 S



Neurographie Motrice

Neurographie Sensitive
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ENMG JanV|er ZOZQ»@\
Nerf / Sites WM_Q_—-M-
\) m/s % %
D FIBULAIRE COMMUN @b
Cheville &Q 7,1 3,1 Cheville - Crt ext orteils
sous péroné 0\")@ 14,2 3,0 sous péroné - Cheville 44,8 97,1 86,6
G FIBULAIRE COMMUN ,« o
Cheville & 5,9 44 Cheville - Crt ext orteils N
S ©
sous péroné ‘Qee’ 11,8 3,3 sous péroné - Cheville 52,6 76\(& 75,8
D TIBIAL & &
Cheville L 6,6 2,8 Cheville - Crt flech GO e
Cx pop &O\\’% 14,7 2,3 Cx pop - Cheville 54,2 ,b(é 81,9 93,9
G TIBIAL Q- (QQ;Q
Cheville %Qe 6,4 3,9 Cheville - Crt flech GO 6{0
Cx pop N 17,7 3,3 Cx pop - Cheville .@0 86,0 83,9
D ULNAIRE %60 606‘
poignet (;e,e’ 3,6 10,3 poignet - add 5e doigt ©
Coude 50\‘§ 8,3 9,0 Coude - poignet®k® 51,2 88,0 106,5
sus coude Q g X sus coude - Co g b b
d & 9,7 9,1 d C;{\' 57,3 100,5 95,3
D MEDIAN ‘1‘,6@ o
poignet © 41 9,7 poignet - court aeb’\debouce
coude Q"Lq’ 9,3 8,6 cou@é7 poignet 51,9 88,6 90,8
Vv
mmdﬁm_—
m/s m/s
D ULNAIRE - Antidromique Qeq ’
Poignet 2,6 16,2 \,0% Poignet -5 DGT 51,0 51,0
G SURAL - Sural @
Jambe 2,7 %67 Mall ext - Jambe 47,6 47,6
D SURAL - Sural &
Jambe 2,7 050 15,7 Mall ext - Jambe 48,4 48,4
D MEDIAN - Antidromique Transcarpien ‘5@@
Paume 1,6©‘1z 30,2 Paume - 3e dgt 48,6 48,6
Poignet 31/‘:1, 18,4 Poignet - Paume 48,6 48,6
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ENMG janvier 2020
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Anatomie/Train [ Ampl. | Déc. /-4 | sufface | Décs1-4 |  Dé.A15 [ DécS15 |
mV O% mVms % % %
D RADIAL - anconé 3Hzx10 &
1 2,2 «0\")\6 1,6 2,8 2,9 15,6 48,2
D SPINAL - trapeze 3Hzx10 , )
1 5,78 6 46,0 5,8 4,2 N -10,9
G SPINAL - trapéze 3Hzx10 & &
1 & 52 2,4 40,4 -8,3 2,6 & 7,5
G RADIAL - anconé 3Hzx10 L e
1 N 1,7 3,9 2,5 18 -6,2 &5 5,3
D Hypoglossal - Complexe sous mental 3sz 0 (%)
1 %Qé 3,8 -6,8 13,3 -11,5 6@ ,2 -11,4
G Hypoglossal - Complexe sous mexg@al 3Hzx10 ,\00
1 %6“” 1,8 19,4 10,1 2 606‘ 11,3 -5,1
& ©
X R
) <
Y @
Myographie ; <* ;&°°
@q? Repos Effort éQ’%
D JAMBII{Eg@NTERIEUR : Fasciculations +++ Tracé pauvre ST, Potentiels géants {Q)@e
NA
D VASTE INT : Fasciculations +++ Tracé pauvre ST, Potentiels géants 8\0\
<
G VASTE EXT : Fasciculations ++ Tracé intermédiaire ST Q-
&
D ler INTEROSSEUX : Fasciculations ++ Tracé intermédiaire ST, Potengé&s polyphasiques
>
D DELTOIDE : Fasciculations ++ Tracé intermédiaire ST,gé@%ntiels géants, polyphasiques
O
G EXT.COM.DGTS : Fasciculations ++ Tracé intermédiai_g}g@% Potentiels géants, polyphasiques
©
D MENTON : SER Tracé inter(r{:}@‘i];ire ST, Potentiels géants, polyphasiques

>



Hospitalisation mats 2020
Cliniquement : bf@

&
&

Déficit moteur ges membres inférieurs prédominant a droite* (score

MRC 92/100)§P)asciculations spontanées aux MS, MI, et musefes axiaux
S &
dorsaux. .Q%&,)\ o o e O —
ROT rotykiens, bicipitaux et tricipitaux pergus e -
normegkinétiques. e R
RCPindifférents. JEET—
Dysarthrie paralytique et dysphonie. &Qfo@ —
Dysphagie sans trouble de déglutition. o e
7 e e s, e (;Q’Q;o D G
Pas de déficit sensitif. e | oremeneretrd [
& P
. o e
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Hospitalisation mats 2020
R
«0600
&
EFR : normales en dehors PEI\AOﬁ)ressions expiratoires maximales) a 78% de la théorique.
& ¥

Consultation orthophO(ﬁﬁue . altération de la motricité et de la tonicité linguale et véIaire\Q@sponsabIe
d'une dysarthrie et d'gthe dysphagie. Probable atteinte laryngée avec dysphonie. Tableau cg@patible avec
une maladie du mogécheurone avec atteinte bulbaire.

gS
2% )
\fb% . (\@
66 \}(}\O
Bilan neuropgychologique : dans les normes. S
N &
W @

.e@"’ <&
Ponctioh lombaire : 1 leucocyte/mm3, 0 hématie/mm3. Protéinorachie a#®.54 g/l, glycorachie a 3.27
mmgi/l. Absence de BOC. &

Vv W&
S

\{o
Biologie sanguine : bilan auto-immun, vitaminique et infectieux néggﬁ?. Pas de dysthyroidie. VEGF sérigue a
616 pg/mL(augmenté) &

Scanner TAP : RAS o
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EFR : normales en dehors PEI\AOfpressions expiratoires maximales) a 78% de la théorique.
6@@'@%
& S
Consultation orthophO(ﬁﬁue . altération de la motricité et de la tonicité linguale et véIaire\Q@sponsabIe
d'une dysarthrie et d'gthe dysphagie. Probable atteinte laryngée avec dysphonie. Tableau cg@patible avec

une maladie du mogécheurone avec atteinte bulbaire.
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Bilan neuropgychologique : dans les normes. S
$ X
0\) Q;\
.0@"’5 /\0&
Ponctioh lombaire : 1 leucocyte/mm3, 0 hématie/mm3. Protéinorachie a#®.54 g/l, glycorachie a 3.27
mmg |. Absence de BOC. &

\‘:o
lologie sanguine : bilan auto-Iimmun, vitaminique et infectieux negatit. Pas de dysthyroidie. serique a
Biologi . bil . . . infecti . Pas de dvsthvroidie. VEGF séri )
616 pg/mL(augmenté) &
Q;\(b
‘Q;(ob
&

> 4 %@@}ose latérale Amyotrophique
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y
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Scanner TAP : RAS



Novembre 2020
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e Aggravation de la ciysarthrle et appareillage par VNI en pneumolqgie

\e}

* Stabilité du dqﬁmt moteur des MS et MI, avec autonomle\\meservee
(ALSFRS-R a§2/48)

66 &
e &
&
S &
W 3@
@"’ <9

NB (;s‘ﬂﬁbsence de mutation sur COORF72 et SOD1 @@@‘



Mai 2021 &
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* 03/05/21 : apparltlgﬁ brutale de douleurs neuropathlques des membres
inférieurs a type g& brilures faces antérieures des 2 cuisses (EVA&S/lO)

Douleurs essent@lement nocturnes, insomniantes. &\\?J

Notion de f@ﬁblesse des membres mferleurs concomitante a I gﬁparltlon de
la douleuréeﬁvec difficultés pour se lever et s'asseaoir.

SAU->, SABAPENTINE

<b® ‘
©’ Q
qu/ %

» Absence d’amélioration : mis sous MORPHINE par | giédecin traitant.
&O
&€

* |Inefficacité des 2 traitements =2 Hospltallsqt4bn
@"5{\ 50
«»

&



@a};\(\ GABAPENTINE
& 4+ OXYCODONE

Mai 2021 LA

* 03/05/21 : apparltlgﬂ “brutale de douleurs neuropathlques des membres
inférieurs a type g& brilures faces antérieures des 2 cuisses (EVA&S/lO)

Douleurs essentwﬂlement nocturnes, insomniantes. &\\e
Notion de fa$b|esse des membres inférieures concomitante @Mapparltlon
de la douleﬁr avec difficultés pour se lever et s'asseoir. &
SAU%@ABAPENTINE ooo"’Q
& &
& &

» Absence d’amélioration : mis sous MORPHINE par | giédecin traitant.
,\O
&€

* |Inefficacité des 2 traitements =2 Hosmtahsa@bn
<'o®® BO
%
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& — GABAPENTINE
& + OXYCODONE

Hospitalisation Mai 2021 9 4

* Pas de franche ata)gfe Trouble de la marche deficitaire. &

 Déficit moteur&predommant aux membres inférieurs surtout,xén
proximal. Mgﬁoeuvres de Barré et de Mingazzini tenues. Slgﬁe du
tabouret &

. Reflexeﬁ falbles / abolis aux 4 membres. «©
. Pa@@ge deficit sensitif. &

. Dysarthrle paralytique et hypophonie sans ,@satre anomalie des
paires craniennes. Amyotrophie, fasuculatl@‘hs spontanées.

* Douleurs lombaires basses. Amalgrlsser;a%nt

({\Qz

Q
X
©
G
P



&
&

&
\
&

Q1 : Quel examen @‘emandez VOUS en premiere

Qé‘
mtentlon?
@Q’\O
A. Ponction Iombaléc,je‘o &
B. ENMG
Q’Z’&@
C. Scanner raﬂ:&hldlen &
D. IRM raﬁculo plexique &
E. B@@Sle ostéomédullaire 4
& &
S
<87
&
ebe\(b
5°§®
&
©‘1/
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& GABAPENTINE

& OXYCODONE
Hospitalisation Mai 2021 : o0s/os Ib LAROXYLIV

faces antérieures cﬂlsses 5
&° P\
O% ’b&
QQQ/\ @‘°®Q
Demande d»e scanner lombaire = Rachis dégénératif avegp%onfllt
L3 droit, et L4 bilatéral &O&Q@
©(§>® &
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& GABAPENTINE

& OXYCODONE
Hospitalisation Mai 2021 : 11/05 lﬁ LAROXYLIV

faces antérieures cﬂlsses 5

° P\
OGJ ’b&
QQQ/\ @‘°®Q
Demande d»e scanner lombaire = Rachis dégénératif avegp%onfllt
L3 droit, et L4 bilatéral &
@q$>® 'Q’%'/\
Qq:]/ {Q?QG

P

Infiltration épidurale scanno-guidée > échec...,




& R GABAPENTINE
& FENTANYL
B\
. . . & § DULOXETINE
Hospitalisation Mai 2021 : 2505 @SS rvorae
Q [ ]
;QO
00
«06
&
. . . \'Q) 7 \ \ 7 . . . . . . .
Evolution clinigue : trouble dedd marche sévere, trés déficitaire mais « petite note proprioceptive »
PR=) .s\\@'
rz,@@é@ .5@*6
. . D N
Ponction lombaire: & &°
0 0. «00(0 ’b{\\@
- Biochimie R (@Q
3 . O
\Jyrotemorachle :1,19 g/L &
¥ : &
. Normoglycorachie ob"‘
¥ &
500« Absence de synthese intrathécale d’IgG &Q*
<
FBactério : b@{\"
Qrf)/© 2 GB/mm3 ; 0 GR/mm3 ; Lyme négatif ; ED négatif ; Culture en coursze,é’}A
P . .
- Hemato : &o’\@
9
Compte cellulaire et immunophénotypage LCR : en cours... Q§°°
- Immuno : £
o
Anticorps anti neuronaux en cours... @@be
&
50
<
&
('1/
©
N



Hospitalisation I\/Ia1 2021 26/05

Neurographie Motrice

‘\Q@@“ m  GABAPENTINE

> FENTANYL
DULOXETINE
RIVOTRIL

Nerf / Sites Segments
anterleures

D FIBULAIRE COMMUN
Cheville 6@0
sous péroné KQQ
D TIBIAL A
©
Cheville o
G TIBIAL <0

Cheville §

D FIBULAIRE COMMUN - rec6§I
sous col péroné 66\
sus col péroné ‘QQQ
F prox \\}Q

G FIBULAIRE %d&MUN recueil JA
Sous co oné

sus @ﬂ)erone

D upaAmE

qpmgnet
Coude
sus coude
aisselle

D MEDIAN
poignet
coude
aisselle
F prox

D MEDIAN - Fléchisseur radial du carpe
Coude
Aisselle

11,3

8,9

5,0
6,8
38,0

4,7
9,0

4,1
8,5
11,9
14,6

4,3
10,3
13,5
26,5

2,9
5,7

NR
NR

0,3

0,4

0,8
1,2
0,1

0,8
1,1

2,1
1,5
1,1
1,0

1,9
1,6
1,7
0,3

7,2
6,7

3,1

2,8

3,9

10,3

9,7

.s\\@'
Cheville - Crt ext orteils NR NRe}b
sous péroné - Cheville NR \N)‘k
Q)Q)%
Cheville - Crt flech GO ®Q}\
Q‘b
Cheville - Crt flech GO ,0(06
Qé‘
sous col péroné - Tibial Ant cﬁ;\so
sus col péroné - sous col péroné 46,4 &060 146,0 133,3
F prox - sus col péroné 47,3 ,\Q,Q 5,9 1,9
@
0\)
sous col péroné - Tibial Ant ,&
sus col péroné - sous col péroné 25@(9 132,3 113,4
&
. . <
poignet - add 5e doigt ~\{o
Coude - poignet &0 56,0 71,6 86,0
sus coude - Coude «0\56 29,4 72,7 95,7
aisselle - sus coudeeQ 43,6 88,1 89,4
poignet - court abd ab(ﬁce
coud%a_,pmgnet 43,9 81,5 89,8
algeSne coude 46,8 105,4 132,6
\F prox - coude 66,9 20,2 13,7
(/]
.Q)(Q
©
@‘1, FRC - Coude
"l,q’ Aisselle - Coude 56,9 93,1 100,2



Neurographie Sensitive
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Hospitalisation Maf 2021 : 26/05

o
\06

X
Qﬁ

GABAPENTINE
FENTANYL
DULOXETINE
RIVOTRIL

B A G
antérieures K
(\
N
S

D MEDIAN J\ Q)@
MEDIAN | ortho 66 2,3 17,5 MEDIAN | ortho - Poignet 45,0 'ﬁ%
MEDIAN Il ortho &0\\’ 3,4 12,1 MEDIAN Il ortho - Poignet 42,2 Q 2,2

D ULNAIRE - Antidromique((eq : ,0@6
Poignet (%9) 3,0 8,9 16,2 ULNAIRE V anti - Poignet 41,6 N 41,6

D SURAL &,J\"’ c,;\\o°
Jambe ) 2,5 8,7 15,7 Mall ext - Jambe 42 42,7

G SURAL 2 N
Jambe o° 2,6 6,3 16,7 Mall ext - Jambe \Q,"%4,8 34,8

D FIBULAI%@SUPERFICIEL <0
Jamb NR NR Dos pied - Jamb&_;

D RARIAL
@;knt bras 1,9 21,2 Dos main - Av@‘f%ras 52,7 52,7
RADIAL
Avant bras 1,9 22,3 Dos magb*Avant bras 51,2 51,2

&0
&
(bco
e@\
&
<
50
Q
&
Vv



& AR GABAPENTINE
e
Hospitalisation Mai 2021 : 26/05 @S rvorau

IRM cérébro-médullgire :
Pas d’anomalie a I'étage cérébral

T : ; :
Pas d’agfomalie au niveau medullaire

;\\0

Pri%eb@de contraste des racines de la queue de cheygal




'ENMG et des
quel diagnostic pouvez vous

QZ

evoquer?

ée%'/\oo '&ﬁ@.
A. SLA « plus » @yéc anomalies sensitives
B. Double ne&ronopathle motrice et sensitive éy&&
C. Attemté infiltrative lymphomateuse ®Q§°Q
D. POENIS e
E. ﬂatre diagnostic y@@



‘0\ R GABAPENTINE
& FENTANYL
& DULOXETINE

Hospitalisation Mai 2021 : 28/05 @ D o

* Scanner TAP : Explogatlon scannographique ne retrouve pas d'argument ep
faveur d'une pathoi@gle néoplasique. Absence de d’adénopathie suspecteée

e?b {\\Q}\Q
eQ N @Q’Q(b
(Q’Q)
* Biopsie Ogt'eo Médullaire &
(\e Q@b
&> e&
QB \5\.
o\ <0
> &
> e
N
N
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& R GABAPENTINE
& FENTANYL
& DULOXETINE

Hospitalisation Mai 2021 : 28/05 @ D o

* Scanner TAP : Explogatlon scanographique ne retrouve pas d'argument eng
faveur d'une pathoi@gle néoplasique. Absence de d’adénopathie suspecteée

° @\@
006 Q,b(\\
Q
& &
* Biopsie Ogt'eo Médullaire &
a Q@b\)
N @
50 n
-> Intpbductlon corticothérapie orale 1mg/kg s
-Q?
&5\@
<87
Q«
\’06((%
'e?’%b@
S
@QBO&
Q



N = GABAPENTINE
{\\Q,\\QQ’ DULOXETINE
RIVOTRIL
Hospitalisation Mai 2021 : 3105 @@= v
«0606\\
@Q
e Efficacité marquee 42 la corticothérapie sur les douleurs : ©
« Diminution de Ia QKBAPENTINE R
* Arrét du FENTA@(L Q&"’\\@
& &
‘ Q}%é@\rb 050&00
§ &K
®5° @
6&0 :\0
v &
‘]9()()/@ %{Q?@@
&
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&
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s “=== GABAPENTINE
& DULOXETINE
Hospitalisation Mai 2021 : 3105 @ T RvorRL

e Efficacité marquee 42 la corticothérapie sur les douleurs :

&
* Diminution de la QKBAPENTINE R
+ Arrét du FENTANYL Q@@"’
QeQ <
\fo% .o°®
'Q?Q, ob‘}(}\
* Reésultats de PL manquants : O@@Q‘

. H@ﬁlato |mmunophenotypage LCR sans atyples
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/

e LCR guel d|agn®8t|c évoguez-vous?

D.

Q)
Atteinte mﬂltratwe lymphomateuse &
¥
é\'\
Sclérose en p}éques o
&Q)
Autre path?olog|e inflammatoire du systéme nerveux centfal
(\
O
O
(GOqufOt Lu pUS) Dosage de cytokines - LCR Qﬁo@
\QKQ’ Valeurs de référence
Polw”adlculonevrlte aigue =
Interleukine-10 (LCR) o 0.31 pg/mL <1.3
LOR, Gytometnic cagiox{ICEQeignan milantatory cytokines, BD)GQ’ Attention : analyse sensible & la température d'envoi et de
@ o ; o g "
E. P”olyradlculonevrlte chronique st S B bt lolh i
6&0 dosées, voir de faux négatif. A confronter aux données
\) clinico-biologiques et a contréler ultérieurement.
Interieuklne 12p70 (LCR) 0 pg/mL <1.3
LCR, Cytométrie en flux (Kit CBA Hu mar@%maf ory cytokine:
Interleukine-1b (LCR 0 pg/mL <0.7
LCR, Cytométrie en flux (Kit CB man inflamatory cytokines, BD)
9
Interleukine-6 (Lg?ﬁ) 278 pg/mL <12.6
LCR, Cytométrie e ﬁux\ﬁ( it CBA Human inflamatory cytokines, BD)
Int<.=:r|e:ukrng£285 (LCR) 570.02 pg/mL <164.6
LCR, Cyfom%@ en flux (Kit CBA Human inflamatory cytokines, BD)
TNgﬁ@(ka (LCR) 0 pg/mL <18
LG tométrie en flux (Kit CBA Human inflamatory cytokines, BD)

YV



X
@ 2016 by The American Society for Biochemistry and Molecular Biology, Inc. @G-’
This paper is available on line at hitp://www.mcponline.org 0

The Pathogenesis of the Demyelinating Form @&6\
of Guillain-Barre Syndrome (GBS): Proteo- 6;@@
peptidomic and Immunological Profiling of
Physiological Fluids*s @6

Rustam H. Ziganshint**, Olga M. Ivanovat, Yakov A. Lomakint, Alexey \fcﬁelogumv Jr.t,
Sergey |. Kovalchukt, Igor V. Azarkini, Georgij P. Arapidi}§, Nikolay A0Anikanovi,
Victoria O. Shenderf, Mikhail A. Piradovf], Natalia A. Suponevaf, Anna A. VorobyevaT], o
Alexander G. Gabibovt, Vadim T. Ivanovt, and Vadim M. Govorl.{rﬁ I &S\\

%Q > Eur Cytokine Netw. 2019 Dec 1;30(4):130-134. doi: 10.1684/ecn.2019.0436. ',06\0

IL-8 as a potential biomarker in Guillain-Barre S
Syndrome O

50 Gautier Breville 1, Agustina M Lascano 1, pascale Roux-Lombard 2, Patrice H Lalive 3 @

OPEN ACCESS &O

Interleukja % a Biomarker to Differentiate
Gulllameu‘i’_’;arre Syndrome From CIDP

Gautier Brewll‘@%D Agustina M. Lascano, MD, PhD, Pascale Roux-Lombard, MD, PhD, Correspondence

Nicolas Vu&(t}mler MD, and Patrice H. Lalive, MD r. Bjremlle .
gautier.breville@hcuge.ch

Nemﬁ?mrmmmuna! Neuroinflamm 2021;8:¢1031. doi:10.1212/NXL0000000000001031

v
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* Traitement par IgIV ﬁg/kg sur cing jours :
 Amélioration de§ douleurs neuropathiques
e Retour a doxﬁlule

B
DULOXETINE
' B RIVOTRIL
.g\@}g&
Q)é\\
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(7]
& + DULOXETINE

P R N A @&Q’Q N ‘

 Traitement par IgIV ﬁg/kg sur cing jours :

* Amélioration de& douleurs neuropathiques &
* Retour a dom’?lcﬂe &
Qé @f@@
%ce’\rb b\}c’;\@o
. Contrglfé évolution a 1 mois : &O&Q@Q
: I}mspantlon de douleurs neuropathiques &ge?'
e

* Stabilisation du déficit moteur, début de recuperatlgm
* ENMG : disparition des réponses sensitives sura((&é%
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Take home mes%age —
UN TRAIN PEUT
oo@« ENCACHER 5
Une maladie peut en acher une autre... ~ ©
f@@ &@\\"*@é
5 &
‘ Q}%&a\{b o&c‘;\\oo
500&0@ \@&QK
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Take home mesSage |
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Intelﬂoelikin 8, a Biomarker to Differentiate
Gg\ﬂlain—Barré Syndrome From CIDP
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