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Déclaration g conflits d'interéts &
S
8‘6\% .Q}\Q’@%
&
Nom Q?@ann Péréon &
é 'e§°

J’ aﬁ)u al eu durant les trois dernieres années, une affiliation, ges
m‘terets financiers ou autres intéréts avec un organisme mdubs‘frlel ou

5c;ommerclal de type : «o‘{’@
Q>®
(&@’” X Rémunération / Bourse / Honoralregs
P X Orateur / Consultant s
N
/\0"66
Nom des organismes : &

Akcea, Alnylam, Avexis, Biogen, Boehrlnggf’ Genzyme Ipsen,
Janssen, LFB, Lilly, Lupin, Natus, Novagﬂ% Pharnext, PTC
Therapeutics, Pfizer, Roche, Sanofi, $§repta UCB, Ultragenix
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Paralysie faciale ¢
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Paralysie faciale périphérique : un pigge &
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Paralysie faciale périphérique : un pigge & éviter
'b&e}\e
- Léa, 39 ans, PFP a frigore droite depu{ig&ﬁ Mois

- Neurographie et blink : pas de répghse

O

S
- Détection & I'aiguille dans I'orbi€ulaire de la I&vre inférieure droite
S

0.5 mY/D 20 ms/D. ‘Q,GJQ)

P ST .
Donnez-vous l'inforgfation « Ah, super, careinnerve !y ¢

rl‘/l/
®



S,
Paralysie faciale périphérique : un piege a éviter
®&®\\®
« Léa, 39 ans, PFP a frigore droite depu@i@s@?l MOiIs
« Recueil al'aiguille dans I’orbiculoig@°°de la levre inférieure droite, stimulation du VIID / G

0.5mV/D = _ _ _ _ _ _ _
Sms/D ée;
%)

m Prétrag. .

. < Z Z Z Z Z Z 3
Stimulgfion gauche  he—e._ ./ i1 = e . | e
66 3 s 1l 1+ - L .. T A
16‘-0 . . |_I : . . . .
& | | | | | | |
\© . | . . . } .
@ T T 1 4

T T

Stimulation droite




Paralysie faciale périphérique : un pigge & éviter

&0

. \ 7 < . . s
Attention a la reinnewvation croisee (front +++ bouche +/-)

0b . )4 .
PFP a frigore : ne dgpasse pas 3 cm de la ligne mediane
Sinon : PFP progrgs%ive chercher une cause +++

1 {C"ﬁ 79. 1R
&O
\)0.)

3 & ) e
©
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® Jk
4 - 12, A
] \,__m‘_/\ 18, 2mA
e ——
6 {k‘/\ 15. 7mA

Q
VMagistris MR et al. Xle J. EMG Bordeaux 1998



Chute de la paupiere 58

« Marie-Céline, 51 ans &
« Comptable, ATCD hypothyroidie (Ogéot/o’rhyrox)

&
%)
\S‘

« HDM : 2 épisodes d’'afteinte cjau Il gauche dans un contexte de fievre, 13 ans et 2 aRs
auparavant. IRM : prise de gon’rros’re tronculaire du lll gauche ~¢\°"®

« Actuellement, d|plop|e dons le regard latéral droit, ptosis gauche, géne fonch@nnelle dans les
mains ; paresthésies leu pied gauche, crampes du mollet &
<

(\
\fb \\0

66
« Examen chmqug‘a RT albsents aux Ml sauf rotulien G peu vif ; peu vifs ayk Iv\S testing 4/5
intfrinseques oLes mains ; hypopallesthésie des MI, hypoesthésie supert;a‘élelle du dos du pied
@ &
Kild 8
« ENMG : 7 &
« bloc de conduction ulnaire gauche, médian droit + flbuI@ﬁre gauche
« ralentissements héetérogenes des VCN, desynchronlsoﬁ@n

« pas d’anomalie en stimulation nerveuse repetitive
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Gauche Médian ] ] ] @\\Q Droit Médian
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Chute de la paupiere 55
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e Marie-Céline, 51 ans &

« Comptable, ATCD hypothyroidie gogéot/oThyrox)

\

%)
\S‘

« HDM : 2 épisodes d’'afteinte cjou Il gauche dans un contexte de fievre, 13 ans et 2 aRs
auparavant. IRM : prise de gon’rros’re tronculaire du lll gauche \.\s@

« Actuellement, d|plop|e dons le regard latéral droit, ptosis gauche, pores’rhemeg&du pied
gauche, crampes dugnolle’r &
<

\fb \0(\

66
« Examen chmqug‘a RT albsents aux Ml sauf rotulien G peu vif ; peu vifs ayk I\/\S hypopallesthésie
des M, hypog@?he&e superficielle du dos du pied &0&"’

'Q;%
@ Qé

« ENMG : b’Poc de conduction ulnaire gauche, médian droit = f|bgﬁ0|re gauche, ralentissements
hétérogenes des VCN, désynchronisation ; pas de decreme@sfs

* IRM : persistance de la prise de contraste tronculaire du Ilbb@ouche

 Biologie : anticorps anfi-gangliosides négatifs, LCR normol

50
Q)

« Hypothese d'une atteinte du lll gauche d’ or/g/n@@f"nf ammatoire, dans le cadre d’'une
polyradiculonévrite chronique i
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) \Q)\\Q’ Table 2 Involved cranial nerve palsy in CIDP
0'2’6
N . Y \DS
W PO1 - Neuropathie cranienne avec d:plgg‘?; faciale reliee a une deletion des exons 4 et 5 du gene PMP22 G )
o
Theme 1 - Neuropathies héréditaires - Cas clinique & e
Cra & &
o
& Auteurs : FERNANDEZ-EULATE G. (1), GUQ;‘%AUD BATAILLE M. (1), LE GUERN E. (1), STOJKOVIC T. (1), LEONARD-LOUIS S. (1)
K. Shibuya (=, A. Tsuneyama, S. Misawa, T. Suichi, "Suzukl Y. Kojima (%), K. Nakamura, H. Kano, ~ad ~ i 0@{9’ v
M. Prado and@%’ Kuwabara 2 28 0
VI 0 03 0
European Journal ofolgéuroloqy 2020, 27: 2658-2661 V1T 74 @&Q}\ 4 (1 bilateral) 0
Q« Table 1 lists the possible neuro-ophthalmic findings of CIDP. 0 o2 2 (1 bilateral) 0
é a "Qf(\ : a
X — : : 6* & 5 (4 bilateral) 1
0\’0 Finding Possible Symptoms and Signs gboo 0 0
&
‘e@% Diplopia, v ns.of ophthalmoplegia @P\\)
Table 1 Clinical cl{gﬁcteristics of 132 ¢ Ophthalmoplegial™] ‘ rnucle:lalr e {@@Q
—e oscillopsia, ptosis 3
©‘§’® d | O beT e éggo P value
¥ Papil e ing, ataxia, altered {Q)@Q’ ) (typical versus MADSAM)
- fiplopial N
Male:female _ 06& 0.83
Age at first visit (years) Proptosis'" Q’\o B.5) 0.27
R uration fmoTith) Decreased vision, relative afferent ‘ﬁlj defect >-0) W
Hughes functional scale at first visit Optic _ Orerinkl 19) 0.049
) . thym (RAPD), or pain with ocular movegfént
Hughes functional scale at last visit neuropa \(;e?' 2) 0.40
Cranial nerve palsy (%) Pupillary RAPD in cases of optic neug??pathy. Anisocoria with 0.000002
. ) b lities!1] miosis or mydriasis may®e present. /10! ] ) ]
CIDP, chronic inflammatory demyelina| 2°normalities © netric; MADSAM, multifocal acquired
ay

demyelinating sensory and motor. Data

aIT EIVCIT

a IIICTOIT | OLLF T,

(1/0"
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Chute de la paupiere 58

&Q Internal carotid artery  Upper division of

and carotid plexus oculomotor nerve
- Atteinte du lll a proximité du sinus cave?neux

« |l unilatéral, partiel, moins vulnerokgicé que VI
« Associé a VI, IV, V1, CBH (mosq@é mydriase)

Motor root-—2

oy )

ve"'o
&

o Lower division of

oculomotor nerve

&
« Compression / infilirahorgflnflammahon du lli e
)

. Anévrismes, fistule coeofido—ccnvemeuse

« Thrombose, |scherga1‘e

* Tumevur (menmg?ome meétastase)
 Lymphome qﬁCﬂ'COIdOSG

¢ Méningite" (Lyme syphilis, carcinomateuse)
- Wegener

« Apoplexie pituitaire

e /ONA

« Engagement

’
W Contrast/Bollis Ad

* Tolosa Hunt Infiltration métastatique du sinus caverneux
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Chute de la paupiere

Sudomotor and vasoconstrictor
fibers to forehead

\ Hypothalamus .
; Ophthalmic \

Clayﬁe Bernard-Horner

4

Muller's
muscle

v ciiary  Nasociliary

nerve nerve

Carotid plexus

Sudomotor and vasoconstrictor
fibers to face

Superior cervical ganglion

Internal carotid artery

External carotid artery

Preganglionic neuron

| Central
neuron

Pupille

Courtoisie : Fa

1. PtGsis par relachement des muscLe‘s de MUller supérieur et inférieur
- Chute de 2-3 mm de la pg@pere SUpErieure
- Ascension de la pouplelge ’inf

Subclavian artery
s . N\
g 2. Pseudo énophtalmie ¥
Ciliospinal center of Budge 2 : d/‘ob
| o
“Trigeminal ganglion ' ; 3, MYOSB (19(1’
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Atfrophie de la face s Une idée d'un diagnostic 2 o

\\Q)

« Bernard 70 ans &8
. Diplégie faciale asymétrique + FCI(;&?O| onsef sensory motor neuronopathy (FOSMN|)

« Aggravation progressive, sans @eﬁcﬁ moteur segmentaire associée
« Pas de diplopie ou de TrouQLé 'de la phonation initialement, puis dysarthrie paralytique
» Imagerie normale (TDM e@ﬂRM cérébrales)

« Pertede 5kgen 1 an gﬁms dans contexte de diminution des apports Qé;@
© ¥
oo% A
- Examen @Q f@@"’Q
« PFP bilatérale, 6éﬁfharles Bell, langue rotie avec amyotrophie b|Io’reroIe céu visage
« Abolition dwfeflexe nauseeux ; nerfs craniens OK par ailleurs @Q

* RT ro’ruhe@mﬁ vifs D>G, achilléens plus faibles G>D, pas de Bobmskh"de Hoffman

* Pas d@%’rre anomalie au ’res’nng aux membres supérieurs et |r;:£2ér|eurs pas d'amyotrophie
hormis Iégére atrophie sus-épineux droit (tendinopathie, cgche’fe des rotateurs)
&O
. ENMG &
« Neuropathie axonale sensitivo-motrice severe 5

Q&

 Blink reflex aboli o
e 0

» Traces tres neurogenes dans la sphere bulboa@fofubercnhelle + MI

« Pas de signe d'atteinte de la jonction neurgdmusculaire ou une atteinte du motoneurone



Afrophie de |la face Ny
Facial onset sensory motor neuropszafhy (FOSMN)
. Début 5éme-7éme décades 60@&

- Phénotype clinique

« Début bulbaire moteur et se@§1’rlf (paresthésies faciales), amyotrophie

* Aggravation progresswe,ﬁmode rostro-caudal vers les épaules, les memibres
SUPETrieurs puis mferleurgzpdrfow asymeétrique

« Dysgueusie, dysphqgle dysarthrie, enrouement, omyo’rropme linguale,
massetérine, ’remgp@rale réflexes cornéen et nauséeux diminues

- Crampes, fosg@tﬁ‘ulo’rlons réflexes tendineux diminués ou absents, RCP en %’\°

@
flexion (&c@ &

Q
Vv ©

« ENMG : blink reflex R1, R2 absents ou retardés, dénervation mo’rn%@’\qoulbowe
atteinte axonale SM

& Broad & Leigh, 2015

« Evolution prolongée comparativement a SLA o
» Origine ¢ (dysimmunitaire — Ac anfisulfatides ¢ Proch%@LA TDP-43 ¢)



Afrophie de la face Ny
@&Q}\Q
- Hélene, 58 ans @"’Q
Ob\)&oo
- Antécédents @*"’Qﬁ
- Gammapathie biclonale Igé@ﬁambdo
« Maladie de Castleman su&odenopo’rhle inguinale

diagnostiquée en 2007&<énlevee

« Récidive en 2014, ng@velle exérese

{b%
@\

« Mars 2015 : AEG, qﬁomolles cutanées, dysesthésies des mains et

des pieds 50
06‘
o0
©
N
 Examen Y

« CEdeme des M|
e RT achilléens diminués

« ENMG




F
&
Quel exomgﬁ’ biologique demandez-vous ¢

&
<& VEGF 2544 (N < 500)

N

Atfrophie de |la face

« Hélene, 58 ans

@
O
Nerf Latgﬁ’ée distale (ms) Amplitude (mV or pV) VCN (m/s)
Neurographie motri/\%e@
Fibulaire D é'e?' 7.0 0.15 24 N
Fibulaire G & 4 o .- N
&° Qe
Tibial G 8.0 0.6 &
Médiang® 4.5 7.0 <36
Q>
Ulnaife G 4.6 5.0 30
o‘é@@ @Q@
L K5
@,,g;éc Neurographie sensitive é&f\

< |Médian G 3.2 2.6 .%@@e 33

Fibulaire superficial D et G 0 0@6‘\ -
S
Radial D 2.2 8.3 28.3
\’b%
‘obe
EMG aiguille Repos O\><Re’ecrutement PUM
Tibial ant fibr++ & 2 neurogéne
©‘1/
T




Afrophie de la face R

POEMS syndrome &

< Mandatory major 1. Polyneuropathy (typically
- Polyneuropofhy«o criteria demyelinating)
2. Monoclonal q@ﬁma cell-proliferative
- Orga nomeggly disorder (@fiost always )
Other major criteria 3. Castlegsn disease”
: Endocrln@}f’)o’rhy (one required) 4, scjtic bone lesions
5. ¥@scular endothelial growth factor

- Monqﬂ@‘ionol gammapathy < elevation

Minor criteria \oo 6 Organomegaly (splenomegaly, hepato-
0

- Sklquobnormqll’rles S megaly, or ymphadenopathy)
&0 7. Extravascular volume overload (edema,

@ pleural effusion, or ascites)
90 8, Endocrinopathy (adrenal, thyroid,” pitu-
itary, gonadal, parathyroid, pancreatic®)
9, Skin changes (hyperpigmentation,
3® hypertrichosis, glomeruloid hemangio-
mata, plethora, acrocyanosis, flushing,
white nails)
10. Papilledema
11, Thrombocytosis/polycythemia®
Other symptoms Clubbing, weight loss, hyperhidrosis,
and signs pulmonary hypertension/restrictive
lung disease, thrombotic diatheses,
k diarrhea, low vitamin B; values /




Atfrophie de |la face

extensiog&de la

boul%‘ﬁ’e Bichat

Corps de la
-~  boule de
Bichat




Atfrophie de la langue &

Leila, 46 ans

Origine marocaine, pas de conscngum‘ﬁe
0

S
«06

ATCD o
« Souffrance néonatale ,%"o
« Surdité de perception seg@re depuis I'Gge de 8 ans
- implant cochleaire
/\0"’%
g
HDM o
« Géne dlire suriés levres observee par I'orthophoniste
- bilan neug@Toglque

« Ptosis bllolerol osyme’mque

. Mouve{@“en’rs péri-buccaux dont la patiente ne se plaint pas f'@%
. Pas dfthtolérance & I'effort, de notion d'épilepsie s\\"@
N
.. /\0"66
Examen clinique &

« Amyoftrophie de la langue avec fasciculations linguales @\,b%

« Pas de syndrome pyramidal, de notion de troubles de Icga%deglu’nhon
« Pas d'atteinte sensitivo-motrice, de frouble de la coos@ﬁmohon
« RT vifs symétriques, pas de BBK ,gff

A 2 g c ©
 Pas de géne respiratoire ou cardiaque g

v



Atrophie de la langue Ny
Q’Z’&Q}\e

Leila, 46 ans &

+ EMG a I'aiguille &

&
« Confraction : tracés ngirogénes trés chroniques
avec potentiels géants«&u niveau de la langue et de
la face mais normeiux ailleurs (V. moteur, SCM,
membres) @

%@%Vel diagnostic plus difficile faites-vous ¢

Génétigue : mutation (double hétérozygote) sur le gé@ﬁcé SLC52A2
2

2

- Syndrome de Brown-Vigogl"éito-Van Laere

&
('1/
©
N
D



Atfrophie de la langue R
{b&Q}\Q’
<
Brown-Vialetto-Van Laere K
&”6\\
@QKO
- Genes SLC52A3, SLC52A2, <&

« Protéines transmembranaires, @tPonspor’reurs de la riboflavine
* Transmission autosomique gé"cesswe souvent sporadique
&O
Q>
&
« Début 16re-2eme dec«s?des souvent par surdité de perception

« Affeinfe bulbolr@%’rendue (VII-XII) : amyotrophie linguale,
fasciculations Qﬁysphogle atteinte faciale

« Affeinfe dgﬁgﬂtronc (cou +++) et des membres possibles

« RT normaux, parfois scoliose

 |Insuffisance respiratoire chronique, atrophie optique (90%)
« Variante : Fazio-Londe

Riboflavin Transporter Defects

| sLcs2a2

Fatty acid
B oxidation

Mitochondrial
Aerespirstory chain




Atrophie de la langue 55

Neuropathie amyloide / gelsoline 0&@&

@Q
3@
<9

« GSN : forme ‘finlandaise’, 3 t@mﬂles rapportées en France

 Transmission ou’rosomqu@*domlndn’re

&O
Qé

« Début 4eme / 7eme ga‘%cenmes
* Yeux secs, phoj;@phoble dystrophie cornéenne « grillagée »
 Face: 0’rom¢+ reldchement cutané (2 ptosis), myokimies

« Dysarthrie® dysphog|e amyotrophie linguale
« Pas de déficit des membres, peu de troubles sensitifs (dis’rcgzxo)*

« EMG de la face : myokimies, tracés neurogenes; peué&:s de NP
50

» Aftention & I'atteinte cardiaque - Bilan nécessairg”

q,‘1/© Chastan et al, 2006
P>



Atfrophie de la langue R o

Contexte évident (’rr%@%oﬂsme, maladie musculaire, myasthénie...)

N
;QO

Sinon : EMG > I&@‘%Ius souvent neurogene

N

‘Q)%Q) . \(s\@)
¢  Atteinte du Xl SLA o
S 5
N R
AR &
<& &
& Madras MND Kennedy ¢

Browg@??ioleﬂo—Von Laere
>

AAA - Allgrove syndrome FOSMN

Mitochondriopathie ¢ CMT (4C, 4D)
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