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Pas de conflit d’intérêt  
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Vignette n°1

60 ans, 

en 72 heures 

faiblesse proximo-distal des 4 membres

+ engourdissement en bottes et en gants avec instabilité 

ONLS 4 MS, 4 MI, 

aucune douleur, pas de trigger, pas de protoxyde d’azote  

Clinique 

déficit proximo distal 4 membres (2-3/5), 

pas d’amotrophie, aréflexie diffuse, 

hypoesthésie/ apallesthésie en bottes + PIII,
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neurographie à J4 normale, 

myographie: tracé pauvre accéléré 
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IRM médullaire normale.

PL: 0.9 g/L

Anti ganglioside: anti GM1 IgG ++

PCR covid -,  sérologies -

 Syndrome de Guillain Barré, 

Imlifidase ?

=> IgIV
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à J5 des IgIV tétraplégie, aréflexie, anesthésie aux 4 membres, 
voie nasonnée, dyspnée… ONLS : 5 + 7
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BDC au dessus du point d’Erb

« BDC » sensitif radiculaire C6
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Racines de la queue de cheval 
réhaussées

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



Avant que le patient parte en réanimation…

Ig G Ig G 1 Ig G 2 Ig G 3 Ig G 4

0 .0
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1

8
6

Protéinurie /24 heures => syndrome néphrotique pur

Pan neurofascine, anti neurofascine 186/140 nodal/axonal et 
anti neurofascine 155 paranodal/glial (Cell Based Assay)
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Pan neurofascine:  anti neurofascine 186/140 nodal/axonal et 
anti neurofascine 155 paranodal/glial

Emily K Mathey et al., JNNP 2015;

Myéline 

Boucles 
paranodales

Noeud

NoeudBoucles 
paranodales

Brain 2017

Anti NF 140/186 IgG4
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JNNP, 2021
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8 patients 

IgIV, corticoïdes, EP => inefficace 

4 décèdent, 

4 récupèrent autonome à 6-12 mois seulement après anti CD20

1 rechute à 18 mois avec ré ascension des Ac, 

récupération après anti CD20, 

Chez les 8 patients IgG1 pan neurofascin, 

=> domaine immunoglobline commun à toutes les isoformes

JNNP, 2021
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pan neurofascin (IgG1, IgG3, IgG4)

Devant 

SGB, « locked in syndrome » 

Bloc proximaux sans « démyélinisation »

Protéinurie 

R-IgIV

même seropositif pour les anti gangliosides

• Deuxième cure IgIV NON 

• échange,                    NON

• anti complément      ?

• nodopathie autoimmune liée aux anti-NF OUI => anti CD20 
Walgaard Cet al. Second intravenous immunoglobulin dose in patients 
with Guillain-Barré syndrome… Lancet Neurol 2021; 20:275. 

Misawa S, et al. Safety and efficacy of eculizumab in 
Guillain-Barré syndrome: ….Lancet Neurol 2018; 17:519.
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Vignette n°2

Patiente de 46 ans, 

En quelques jours …

faiblesse proximale des MI et des mains, 

engourdissement de l’hémiface droite et des MI,

ONLS 3 MS, 3 MI

Cliniquement: 

force 4/5 IO et en proximal MI, aréflexie des MI, 

Hypoesthésie aux 2 modalités avec niveau en T 10, 

PF droite, engourdissement V droit  
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A

C D FB

Myélites C2-C3, 
C5-T1
T6

PL:  6 lymphocytes/ mm3, 
0,63 g/L, 
pas de BOC
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Atteinte combinée démyélinisante du SNC et du SNP, ou
Combined Central and Peripheral demyelination (CCPD)

Immunohistochimie sur nerfs de souris: négatif  

Anti-MOG + dans le LCR …
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N2, 2020

n=19, tous atteinte SNC et SNP
Atteinte du SNP en premier n=5

80% ss aux traitements 
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CCDP (atteinte combinée démyélinisante)

Le plus souvent séronégatif +++

Anti-Neurofascine 155

Anti-MOG

=> Concernant la patiente 

Rituximab + Cure mensuelle IgIV, 

ONLS MS 3=> 0, MI 3=> 1
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Vignette n°3

74 ans, 

En 2019: ataxie + diplopie spontanément résolutif en 2 mois, 

En octobre 2020: instabilité à la marche + troubles sphinctériens 
=> ONLS MI 4

Cliniquement: 

force 4 en proximo-distal MI, Réflexes rotuliens vifs, 

aréflexie achilléenne, Babinski X2,

Ataxie mixte, Romberg +, tandem impossible,   
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ARM, DWI, ADC, T2* normaux, 
pas de prise de Gd de la paroi des vaisseaux
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3,1
2,8
2,6
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• PL: 9 lymphocytes/monocytes, 0.82 g/L, BOC -, IL6/IL10 
normal, 

• PET scan normal

• anti GFAP sang/LCR: négatif, anti MOG: négatif  

• Immunohistochimie sur nerfs dilacérés de souris: négative  
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JNNP, 2018

Gliopathies auto immunes (anti-GFAP, anti MOG)
Vascularites du SNC
Lymphomes ….

CLIPPERS + SNP => CLIPPERS mimics20
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4/12 patients CLIPPERS sont mutés pour les formes familiales d’hémophagocytose
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Défaut de cytolyse des NK et T8
 Hyper activation et prolifération des histiocytes
qui en théorie peuvent envahir tous les organes
Actuellement restreintes au SNC… 

Sensible au traitement par corticoïdes
Traitement étiologique allogreffe de moelle osseuse
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Notre patient est bien homozygote pour la mutation Perf1

Sous corticoïde 1mg/kg/jour + méthotrexate => 

ONLS MI 4 => 2, 

IRM disparition des prises de Gd, Neurographie… 

épuiser le bloc ?
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Vignette n°4

56 ans, 

Sur 18 mois …

Engourdissement V Gauche, puis MS gauche (C5-T1), puis V droit

Syndrome sec, Focus 1, SSA +, puis -, anti SRP +

Vitiligo, 

K sein en rémission 2 ans auparavant, 

Cliniquement: anesthésie V bilatéral, C5-T1 G, 

aréflexie MS G, pseudo athétose main G, 

ONLS 3 au MS gauche  
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PL: 20 lymphocytes, 1.22 g/L, pas de BOC
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les anti-FGFR3 sont négatifs… mais 

N2, 2021

n=21
femme 15, âge médian 57 ans (25-85), 
ganglionopathie (n=8) et/ou encéphalite limbique (n=6)
autommunité (n=14)
seul biomarker (n=7)
LCR inflammatoire (n=8) 
traitement réponse (n=8) 

Concernant la patiente sous IgIV, ONLS MS 3 => 2
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Vignette n°5

Patient de 62 ans, 

Au réveil constate un engourdissement douloureux 
des trois premiers doigts de la main G 
+ faiblesse de la pince pouce-index

Episode similaire à droite il y a 4 ans, régressif partiellement
Depuis 10 ans, lésions cutanées des membres inférieurs + paresthésies 
douloureuses en chaussettes   

Cliniquement: 
déficit ss moteur territoire médian G, 
Réflexes achilléen absents,
Hypoesthésies en chaussettes, 
lésions cutanées des MI  
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Multinévrite axonale ss motrice

Biopsie de peau: micro-thrombi… 
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Diagnostic: Vasculopathie livédoïde

mais SAPL négatif … 
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Concernant le patient
sous AVK  
plus de manifestation 
neurologique ou cutanée 
> 3 ans de recul 
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Les neuropathies des petites fibres idiopathiques
sont elles d’origines immunologiques ? 

2021

IgG => intra péritonéal 
- hyperss douloureuse mécanique + froid
- diminution activité locomotrice
- diminution du seuil Adelta/C
- fixation cellules gliales DRG 
- diminution densité fibres intra epi
- épitope ?

Anti sulfatide

Anti TS-HDS IgM (trisulfated heparin disaccharide) (57/155, 37%, iSFN)
Anti FGFR3 IgG (23/155, 15%, iSFN)

Anti CASPR2
Anti MX1…
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2021

2021

Background: Anti-PLEX D1 IgG névralgie du V
Résultats: 
IgG présents chez 12% iSFN
test ELISA fiable 
pathogène en intra thécal souris
hyperss douloureuse mécanique et thermique
hyper activation kinase petits DRG

Tableau clinique de burning feet chronique … non différent des SFN anti PLEX-D1 -
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En synthèse 

Locked in => NF 186 

PRNC=> CNS NF 155 + MOG + GFAP + mutation Perf 

NNss => Anti Argonaute

Multinévrite + peau =>SAPL séro négatif 

SFN … l’avenir de l’immunologie 
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