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▪ Originaire de Georgie

▪ Arrivé en Suisse en 2017 (réfugié)

▪ Patient parle uniquement le géorgien → traduction par interprète

▪ Comorbidités connues:

▪ Hépatite C (virémie indétectable), anciennement traitée par PEG-interferone

et ribavirine

▪ Hypothyroïdie substituée
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▪ Aout 2016 (Georgie): 

AVC thalamique gauche avec déficit sensitif hémicorporel droit

▪ Depuis Septembre 2016: 

faiblesse distale du membre inférieur droit «sur séquelles d’AVC»

▪ Début 2017: 

faiblesse membre inférieur gauche

▪ Reçoit un traitement de prednisone prescrit en Géorgie, en sevrage lent, avec 

stabilité clinique
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▪ Fonctions supérieures: dans la norme

▪ Nerfs crâniens: sans déficit

▪ Force axiale conservée

▪ Aréflexie généralisée

▪ Hypoesthésie tacto-algique

▪ en gant (1/3 distal avant-bras)

▪ en chaussette (jusqu’au genou)

▪ Hypopallestésie

▪ Trouble proprioception orteils

▪ Légère ataxie proprioceptive m.i.

▪ Marche: steppage, funambule difficile

▪ Romberg positif

Droite Gauche

Rotation externe épaules M4+ M4+

Extension poignet/doigts M4+ M4+

Dorsiflexion du pied M3 M3

Éversion pied M0 M0

Flexion plantaire pied M1 M1

Flexion/extension orteils M0 M0
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Technique?
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▪ Selon anamnèse: 

installation d’un déficit de force du MID 

(probablement sous-estimé dans le contexte du trouble sensitif post-AVC), 

suivi quelque mois après par un déficit du MIG

▪ À l’examen électro-clinique (1.5 ans depuis le début des symptômes): déficit 

sensitivomoteur relativement symétrique et distal, d’allure axonale

▪ Pas d’autre signe d’atteinte systémique 

(hormis l’hypothyroïdie et l’hépatite C connues)
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(plusieurs réponses possibles)

1. Polyneuropathie sensitivo-motrice axonale longueur-

dépendante

2. Mononévrite multiple, avec déficit confluent

3. PIDC multifocale (syndrome de Lewis-Sumner)

4. Radiculopathie multi-étagée

5. Syndromes canalaires multiples
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1. Polyneuropathie sensitivo-motrice axonale longueur-

dépendante

2. Mononévrite multiple, avec déficit confluent

3. PIDC multifocale (syndrome de Lewis-Sumner)

4. Radiculopathie multi-étagée

5. Syndromes canalaires multiples
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▪Bilan biologique:

▪ Formule sanguine: normale

▪ Pas de syndrome inflammatoire

▪ Fonctions hépatique et rénale: dans la norme

▪ HbA1C: 4.7%

▪ Vitamines B6, B9, B12 dans la norme

▪ Electrophorèse sérique avec immunosoustraction: pas de gammapathie
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Diagnostic retenu: 

mononévrite multiple sur probable vasculite des petits vaisseaux
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▪ Poursuite corticothérapie (dégression lente): 

bonne réponse initiale (douleurs / force)

▪ Juillet 2018: détection d’une polyglobulie (Hb 183 g/l, JAK2 et PBM négatifs)

▪ Aout 2018: US (suivi hépatite C): lésions hépatiques suspectes

→IRM: hémangiomes; découverte d’une «dysplasie fibreuse du sternum»

▪ Été - automne 2019 (prednisone 10 mg): 

Aggravation du déficit moteur avec tétraparésie distale sévère installée sur les 6 

derniers mois
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(une réponse)

▪ Le patient est cortico-dépendant et tolère mal le sevrage en corticoïdes

→ j’augmente la dose de prednisone et je le revois dans 1 mois

▪ Polyglobulie, dysplasie osseuse… est-ce qu’il y a une atteinte systémique? 

→je reprends tout le bilan (réévaluation clinique, ENMG, examens complémentaires)

▪ Le patient développe une myopathie aux corticoïdes

→je confirme ce diagnostic par des myographies et accélère la décroissance de la 

prednisone

▪ J’ai un doute sur l’observance thérapeutique (a été bien pendant plus d’un an et la 

décroissance de la prednisone a été faite correctement)

→ je remonte la prednisone à 20 mg et contacte le médecin traitant pour vérifier 

observance
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▪ Le patient est cortico-dépendant et tolère mal le sevrage en corticoïdes

→ j’augmente la dose de prednisone et je le revois dans 1 mois

▪ Polyglobulie, dysplasie osseuse… est-ce qu’il y a une atteinte systémique? 

→je reprends tout le bilan (réévaluation clinique, ENMG, examens complémentaires)

▪ Le patient développe une myopathie aux corticoïdes

→je confirme ce diagnostic par des myographies et accélère la décroissance de la 

prednisone

▪ J’ai un doute sur l’observance thérapeutique (a été bien pendant plus d’un an et la 

décroissance de la prednisone a été faite correctement)

→ je remonte la prednisone à 20 mg et contacte le médecin traitant pour vérifier 

observance
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▪ Aggravation progressive de la force avec tétraparésie distale sévère

▪ Apparition de multiples hémangiomes cutanés

▪ Flush cutanés

▪ Surcharge hydrique avec œdèmes récidivants

▪ Bilan ophtalmologique: maculopathie exsudative et papillœdème bilatéral

HOSPITALISATION POUR REPRISE DU BILAN ÉTIOLOGIQUE
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▪Mise en évidence de: 

▪ organomégalie (hépato-spléno-mégalie)

▪ Progression lésions cutanées avec hémangiomes diffus et hyperpigmentation

▪ Profusion ganglionnaire sus- et sous-diaphragmatique

▪ Immunosoustraction sérique: normale. 

▪ Électrophorèse protéines urinaires avec immunofixation: 

présence d’une gammapathie monoclonale à chaînes lambda
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(une réponse)

1. Dosage anticorps anti-gangliosides et traitement par IVIG

2. Dosage anti-MPO et Anti PR3; traitement par cyclophosphamide

3. Dosage VEGF et PET-CT scan du corps entier

4. Ponction lombaire et nouvelle biopsie nerveuse
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1. Dosage anticorps anti-gangliosides et traitement par IVIG

2. Dosage anti-MPO et Anti PR3; traitement par cyclophosphamide

3. Dosage VEGF et PET-CT scan du corps entier

4. Ponction lombaire et nouvelle biopsie nerveuse
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Dosage VEGF: 1730 pg/ml (N<300 pg/ml)
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Dispenzieri – Am J Hematol 2014

POEMS sur plasmocytome sternal
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▪ Traitement de radiothérapie délivrant 38 Gy (en 19 fractions de 2 Gy), du 

21.01.2020 au 19.02.2020; 

▪ Cryo-ablation et cimentoplastie d'une lésion ostéolytique sternale le 03.06.2020

Au contrôle à 1 année:

▪ Amélioration de la force notamment au niveau des mains. Amélioration marche et 

équilibre, périmètre augmenté de 150 à 400 m

▪ Vigorimètre : D 38 → 55 kPa; G 56 → 70 kPa
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Janvier 2021
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Leçons au rétroscope

20
22

 ©
 26

èm
e J

ou
rné

es
 de

 la
 S

FNP, 
To

us
 dr

oit
s r

és
erv

és
 - T

ou
te 

rep
rod

uc
tio

n m
êm

e p
art

iel
le 

es
t in

ter
dit

e.

20
22

 ©
 26

èm
e J

ou
rné

es
 de

 la
 S

FNP, 
To

us
 dr

oit
s r

és
erv

és
 - T

ou
te 

rep
rod

uc
tio

n m
êm

e p
art

iel
le 

es
t in

ter
dit

e.

20
22

 ©
 26

èm
e J

ou
rn

ée
s d

e l
a S

FNP. 
To

us
 dr

oit
s r

és
er

vé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 e.

20
22

 ©
 26

èm
e J

ou
rn

ée
s d

e l
a S

FNP. 
To

us
 dr

oit
s r

és
er

vé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 e

20
22

 ©
 26

èm
e J

ou
rn

ée
s d

e l
a S

FNP. 
To

us
 dr

oit
s r

és
er

vé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
22

 ©
 26

èm
e J

ou
rn

ée
s d

e l
a S

FNP. 
To

us
 dr

oit
s r

és
er

vé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 e

20
22

 ©
 26

èm
e J

ou
rn

ée
s d

e l
a S

FNP. 
To

us
 dr

oit
s r

és
er

vé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 e

20
22

 ©
 26

èm
e J

ou
rn

ée
s d

e l
a S

FNP. 
To

us
 dr

oit
s r

és
er

vé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 e

20
22

 ©
 26

èm
e J

ou
rn

ée
s d

e l
a S

FNP. 
To

us
 dr

oit
s r

és
er

vé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 e



▪ Troubles sensitifs (AVC) et barrière linguistique: 

surinterprétation de la cinétique «en série» des déficits

▪ Vitesse de conduction «à la limite inférieure de la norme» et absence d’onde 

F à la première évaluation 

→ origine technique ou indice précoce de démyélinisation?

▪ Surinterprétation des résultats histopathologiques
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Très rares lymphocytes T autour 

des vaisseaux de petit calibre

CD3
Muscle tibial antérieur

C5b9

Dépôts dans les petits 

capillaires intermyocytaires
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Coupe semi-fine, bleu de toluidine

Perte axonomyélinique focale prédominant 

sur les fibres de grand calibre

• Discret infiltrat 

macrophagique intraneural

(CD68)

• Infiltrat  par de très 

rares lymphocytes T

(CD3) en périphérie des 

vaisseaux de petit 

calibre
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▪ Face à une atteinte diffuse et progressive du SNP, effectuer toujours un 

examen systémique complet et détaillé

▪ En cas de suspicion d’atteinte hématologique et IS sérique négative, 

compléter par une immunofixation des protéines urinaires

▪ Si l’évolution est défavorable ou inattendue: répéter un examen clinique et 

électrophysiologiques complets lors des contrôles (prévoir du temps!)
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Merci pour votre attention!
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