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; Sevment J;M

Au moment d’étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m’engagesolennellement a consacrer ma vie au service de I’humanité.
Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

maladessera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir I’honneur et les nobles

traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes fréres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération

politique et sociale, ne s’interposera entre mon devoir et mon patient.
Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.

Méme sous la menace, je n’userai pas mes connaissances médicales d’une fagon

contraire aux lois de I’humanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Geneve, 1948
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AEG

BGSA

CRP

ENMG

EP

EPP

HTA

VIH

LCS

PIDC

POMS

PRNC

ROT

Vs

Liste des abréviations

Altération de I’état général

Biopsie des Glandes Salivaires Accessoires.

Protéine C Réactive.

Eléctroneuromyographie.EP: Echanges Plasmatiques.

Echange plasmatique.

Electrophorése des Protéines.

Hypertension Artérielle.

Virus d'Immunodéficience Humain.

Liquide Cérébrospinal.

Polyradiculonévrites Inflammatoires Démyélinisantes Chroniques.

Polyneuropathy, organomégalie, endocrinopathie, monoclonal protéine,

skin changes.
Polyradiculonévrites chroniques.
Réflexes Ostéotendineux. SGB: Syndrome de Guillain Barré.

Vitesse de Sédimentation.
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Les polyradiculonévrites chroniques (PRNC) sont définies par une polyneuropathie
inflammatoire diffuse dont les lésions pouvant toucher les nerfs périphériques des racines

jusqgu’a leur extrémité distale.

La polyradiculoneuropathie inflammatoire chronique est défini par Dyck et al en 1975 [2].
IL existe des formes idiopathiques et secondaires ou associées a d’autres maladies
essentiellement auto- immunes (gammapathie monoclonale, diabéte, infection par le VIH,

maladies systémiques...).

Dans leur forme classique et typique, les PRNC sont des polyneuropathies
démyélinisantes inflammatoires chroniques (PDIC), mais dans certains cas, elles peuvent se
présenter comme des neuropathies axonales sans aucun signe de démyélinisation [1]. Les
formes typiques se caractérisent par une polyneuropathie symétrique avec atteinte proximale et
distale. Des formes atypiques ou variantes de PIDC ont été décrites ces derniéres années,
représentées par des formes motrices ou sensitives pures, des formes a topographie distale, et

d’autres asymétriques ou multifocales [3].

L’installation des symptomes se fait généralement sur huit semaines au moins , ce qui les
différencie des polyradiculonévrites aigués ou le maximum des signes est atteint en moins de
quatre semaines [4]. Entre quatre et huit semaines, il s’agirait de formes subaigués dont la

présentation serait plus proche des formes chroniques [5].

Deux formes évolutives, progressives et a rechutes ont été identifié, et du fait de la
diversité du phénotype clinique, des critéres cliniques ont été établis afin d’aider au diagnostic
des PIDC typique et atypique par le groupe d’étude francais en 2005 [46] et par le groupe
d’étude européen (associant la Fédération des Sociétés Neurologiques et la Société du Nerf
Périphérique) en 2010 [47].Sur le plan immunologique, 10% des patients ayant une PDIC
présentent des autoanticorps définissant une autre entité classée nodopathies et

paranodopathies [3].
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Si les tableaux cliniques évocateurs de ces polyneuropathies sont maintenant bien
connus, de nombreuses difficultés pratiques apparaissent a la prise en charge des patients en
terme diagnostique, notamment en raison de présentations atypiques, et en terme

thérapeutique, en raison de formes pharmaco-résistantes ou échappant au traitement.

Plusieurs études internationales ont montré que l'incidence des PRN chroniques varie de
0.15 a 1.16 cas par 100 000 habitants par an [25]. Au Maroc, on manque de données sur la

fréquence de cette entité, ses formes cliniques et ses modalités de prise en charge.

Le but de notre travail est d’évaluer le profil épidémiologique, clinique, paraclinique,
thérapeutique et évolutif de PRN chroniques au service de neurologie au centre Hospitalier
Universitaire Mohamed VI de Marrakech, ainsi que de comparer les résultats aux données de la

littérature nationale et internationale.
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l. Méthodologie:

Ce travail est une étude rétrospective descriptive des cas de PRNC colligés au service de
neurologie, au centre hospitalier universitaire Mohamed VI de Marrakech sur une période de

18ans (entre 2002 et 2020).

1. Critéres d’inclusion:

Les patients hospitalisés au service de neurologie pour un tableau clinique évocateur

d’une polyradiculonévrite chronique et confirmée par les investigations paracliniques.

2. Critéres d’exclusion:

- Patients avec dossiers incomplets ou données insuffisantes.

- Patients sortis contre avis médical.

Il. Fiche d’exploitation:

La fiche d’exploitation a été établie aprés plusieurs modifications afin d’obtenir le
maximum d’informations épidémiologiques nécessaires, de signes cliniques et examens
paracliniques les plus répandus et accessibles a la majorité des patients. Dans cette fiche,
plusieurs parametres ont été pris en considération notamment ceux renseignant sur I’évolution
de la maladie ainsi que sur le type de prise en charge accordé aux patients au niveau du service

de neurologie de Marrakech au CHU Med VI. (annexe 1)

lll. Analyse des résultats:

Les données collectées ont été saisies et analysées en utilisant un logiciel IBM SPSS

Statistics V20

L’étude était de type descriptif, il a été procédé au calcul des moyennes et des écarts
types pour les variables quantitatives et aux effectifs et pourcentages pour les variables

qualitatives.
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IV. Ethique :

L’analyse des dossiers de maniere rétrospective ne nécessite pas un consentement du
patient et ce type de travail ne demande pas de soumission formelle a une commission
d’éthique.

Pourtant pour respecter le secret médical, nous avons gardé I'anonymat dans les fiches

d’exploitation.



Les polyradiculonévrites chroniques : Expérience du service de Neurologie au CHU Med VI Marrakech

@@S@lﬁfﬂ@



Les polyradiculonévrites chroniques : Expérience du service de Neurologie au CHU Med VI Marrakech

I. Profil épidémiologique:

1. Fréguence:

Le nombre de patients hospitalisés pour une polyradiculonévrite chronique au service de

neurologie entre 2002 et 2020 était de 38 patients, soit 14.8% des cas de PRN hospitalisés.

2. Répartition annuelle des patients:

La répartition annuelle des cas de polyradiculonevrite chronique est représentée dans la
figurel avec une moyenne de 2.4 patients/année. Le maximum de cas (7 patients) était

enregistré en 2016.
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Figurel: Répartition annuelle des cas de PRN chronique
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3. Age:
L’age moyen était de 43.41ans, avec des extrémes allons de 15 a 77ans.
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Figure2: Répartition selon I'dge des patients avec PRN chronique

4. Sexe:

Dans notre série, une prédominance masculine a été noté avec un sexe ratio de 2.8 (28

hommes contre 10 femmes).

B Femme

HHomme

Figure 3: Répartition des patients avec PRN chronigue selon lesexe
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5. Origine:
L’origine rurale était prédominante chez 68.75% des cas de PRN chronique.

6. Niveau socioéconomique:

Tous les patients, inclus dans cette étude étaient de bas niveau socioéconomique.

7. Niveau intellectuel:

Dans cette étude on note une nette prédominance des patients illettrés (81.25%), suivis

par les patients du niveau primaire (18.75%).

8. Délai de prise en charge:

Le délai de prise en charge est étudié et évalué en mois. Il varie entre 2 et 60 mois avec
une moyenne de 12 mois. Une patiente qui présente une PRNC secondaire a une maladie de

Castleman avait un début aigue moins de 1mois.

Il. Profil clinique :

1. Les antécédents:

Les antécédents les plus pertinents sont regroupés dans le tableau n°1 qui renseigne sur

leurs nombres et leurs pourcentages dans notre échantillon.
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Tableau | : Principaux antécédents pathologigues retrouvés chez les cas de PRN chronigues

Antécédents Nombre Pourcentage
Episode similaire 5 13.15%
Syndrome sec 3 7.89%
Tuberculose maladie 2 5.26%
Contage tuberculeux 4 10.52%
Diabéte 8 21%
Pathologie Néoplasique 1 2.63%
Cardiopathie 1 2.63%
Séjour en réanimation 1 2.63%
Tabagisme 10 26.31%
Ethylisme 4 10.52%
Cannabisme 3 7.89%
N-hexane 1 2.63%

2. Signes fonctionnels:

Le symptome clinique prédominant a été le déficit moteur, constaté chez I'ensemble des

malades, suivi par les troubles sensitifs rapportés par 61.1% des patients.

Les douleurs neuropathiques estimées par le questionnaire DN4 ont été retrouvées chez

10.5% des patients.

Les troubles sphinctériens a type de dysurie et fuite urinaire ont été retrouvés chez 13.8%

des patients.

11
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3.

Examen clinique:

3.1. Examen général:

Dans cette étude, I’état général était altéré (asthénie et amaigrissement non chiffré) chez

5 patients ayant une PRNC secondaire.

3.2. Examen neurologique:

Les forces musculaires globales et segmentaires étaient diminuées chez 100% des
patients de notre série. 28 patients avaient une tétraparésie et 10 patients présentaient

une paraparésie.

Le déficit moteur proximo distal était présent chez 32 patients. Une prédominance distale

du déficit moteur était observée chez 6 patients.

Une amyotrophie, témoignant de la chronicité du processus de dénervation musculaire,
était retrouvée chez 19 malades et prédomine au niveau des muscles jambiers et triceps

sural.

Le tonus musculaire était diminué dans 100% des cas. L'hypotonie était limitée aux

membres inferieurs dans 5.2% des cas et globale chez 94.8% des malades.
Les réflexes ostéotendineux étaient abolis aux 4 membres chez 84.2% des patients.

L'examen de la sensibilité aux différents modes revenait perturbé chez 19 patients soit

50% de notre série, dominé par une hypoesthésie en chaussette et en gant.

Enfin I'examen des paires craniennes a permis d'objectiver une paralysie faciale bilatérale
et symétrique dans 13.15% des cas, une paralysie faciale périphérique droite associé a
une atteinte du V sensitif droit chez une patiente ayant un Lewis Sumner (2.6%), une
atteinte du nerf oculomoteur commun (lll) chez un patient. Aussi une paralysie des

derniéres paires craniennes (IX, X, XI et XIl) était présente chez 10.5% des cas.

12
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Tableau Il: Résultats de I’examen neurologique a I’admission

Symptomes Nombre Pourcentage
Paraparésie 10 26%
Tétraparésie 28 74%
Signes moteurs100% Paraplégie 0 0
Tétraplégie 0 0
Détresse respiratoire 2 5.26%
Paresthésie 12 31.5%
Dysesthésie 2 5.26%
Signes sensitifs61.1%
Hypoesthésie 13 34.2%
Douleur 4 10.5%
Abolis aux 4 membres 32 84.2%
ROT
Abolis aux Mi 6 15.8%
Hypotonie globale 36 94.8%
Le tonus musculaires
Hypotonie aux Ml 2 5.2%
Paralysie faciale 6 15.7%
. . A Atteinte des derniers nerfs
Atteinte des paires craniennes R 4 10.5%
craniens (IX,X,XI,XII)
b V SENSITIF 1 2.6%
Oculomoteur commun 1 2.6%
Amyotrophie Amyotrophie 19 50%

3.3. Examen somatigue:

Les signes extra neurologiques ont été notés chez 5.26% des cas. L’examen somatique a
mis en évidence un syndrome cedémateux des pieds et infiltration des glandes mammaire chez
un patient ayant une PRNC dans le cadre de POEMS complet. Une mélanodermie généralisée et
adénopathie axillaire gauche était chez une patiente ayant une PRNC secondaire a une maladie

de Castleman.

13
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lll. Profil paraclinigue:

1. Electroneuromyograhie:

Dans notre étude nous avons objectivé un taux élevé de PRN chroniques
sensitivomotrices retrouvées chez 32 patients soit 88.9% . Les formes motrices pures étaient

présentes chez 04 malades soit 10.5%.

La répartition en fonction de la structure atteinte était également établie dans notre étude
et on note une prédominance de I'atteinte axonomyélinique chez 15 patients (41.7%), suivie de
I'atteinte démyélinisante chez 12 patients (33.3%). L’atteinte axonale était retrouvée chez 9

patients (25%).

Tableau lll : Classification des PRN chroniques selon la structure atteinte

Nombre Pourcentage
Démyélinisante 12 31.5%
Axonale 10 26.3%
Axono-myélinique 16 42.2%

Tableau IV : Classification des PRN chroniques selon le type de fibres I'atteints

Nombre Pourcentage
Motrice 4 10.5%
Sensitive 0 0%
Mixte 34 89.4%

2. Etude du liquide cérébrospinal(LCS):

2.1. La cytochimie:

La protéinorachie était élevée chez 21 patients et variait entre 0.56 et 4.3 g/L. La
cellulorachie était normale (0-7 éléments/ml) chez 36 malades, élevée chez deux patients et

variait entre 70 - 88 éléments/ml.
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La formule du LCR était caractérisée par la dissociation albumino cytologique chez 19

patients soit 50%.

40

35

30

25

20

Dissociation albumino

La protéinorachie La cellulorachie .
cytologique

H Normale 17 36

M Elevée 21 2 19

Figure 4 : Répartition selon les résultats cytochimique du LCR des cas de PRN chronique

2.2. Examen direct:

L’examen direct, effectué chez tous les malades, n'a pas mis en évidence de germes.

2.3. Laculture:

Aprés 48h de culture en milieu enrichi, tous les préléevements restaient stériles.

3. Bilan biologigue:

Un bilan biologique exhaustif était réalisé chez les patients ayant une PRNC secondaire.
Le bilan immunologique spécifique de neuropathie périphérique était réalisé chez 13 patients
ayant une PDIC. Le dosage des anticorps antigangliosides était positif chez 3 patients (IgG chez
2 patients et IgM dans un cas). Ce tableau suivant résume le bilan réalisé chez les patients de

cette étude.
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Tableau V: Bilan biologique réalisé chez les cas de PRN chronique.

Réalisation Normale Anormale
Hémogramme 38(100%) 36(94.7%) 2 (5.3%)
Vs 38(100%) 32(84.2%) 6(15.8%)
CRP 38(100%) 31(81.5%) 7(18.5%)
Sérologie HIV dans le sang 38(100%) 38(100%) 0
Sérologie HIV dans le LCR 5(13.15%) 5(13.15%) 0
TPHA/VDRL dans le sang 38(100%) 38(100%) 0
TPHA/VDRL dans le LCR 5(13.15%) 5(13.15%) 0
EPP dans le LCR 19(50%) 19 (50%) 0
EPP dans le sang 18(50%) 15(41.7%) 3(8.3%)
Marqueurs tumoraux 1(2.6%) 1(2.6%) 0
Bilan thyroidien 18(47.3%) 16(42%) 2(5.3%)
Sérologie hépatite 18(47.3%) 18(47.3%) 0
Bilan immunologique 12(31.5%) 8(21%) 4(10.5%)
Dosage vitamineB12 6(15.8%) 4(10.5%) 2(5.3%)
Ac anti-Gangliosides 13(34.2%) 10(26.3%) 3(8.3%)

4, Bilans Radiologiques:

4.1. IRM des racines:

IRM des racines était réalisée chez une patiente ayant une PRNC a topographie
multifocale (Lewis Sumner). Elle avait objectivé un aspect tuméfié en hyper signal T2 STIR étendu
des racines et des faisceaux de plexus brachial et des racines gauches du plexus sacré tendu au

nerf sciatique associé a une amyotrophie homolatérale.( Figure 5 et 6).
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Figure 5 : IRM des racines cervicales et plexus brachial montrant un aspect tuméfié en

hypersignal T2 STIR étendu des racines et des faisceaux de plexus brachial plus margué a droite.

Figure 6 : IRM des racines lombo-sacrées montrant un aspect tuméfié en hypersignal T2 STIR

étendu des racines gauches du plexus sacré au nerf sciatiqgue associé a une amyotrophie

homolatérale.
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4.2. IRM encéphaligue et médullaire:

Dans notre série, une IRM encéphalique et médullaire était réalisée chez 2 patients dans

un but de diagnostic étiologique. Aucune anomalie n'a été objectivée.

4.3. TDM thoraco-abdomino-pelvienne:

Elle était réalisée chez Six patients dont les résultats sont présentés dans le tableau

suivant.
Tableau VI : Résultats de la TDM Thoraco Abdomino Pelvienne
Résultats de la TDM Thoraco Abdomino Pelvienne Nombre de cas
Aspect normal 2
Aspect ostéolytique vertébral et costal 1

Hépatosplénomégalie avec ADP axillaires et sous

diaphragmatiques

Micronodules basithoraciques et aspect

hétérogéne de la trame osseuse

Processus lésionnel excavé du segment dorsal du
lobe supérieur droit avec nodules pulmonaires 1

bilatéraux

5. Autre bilans:

5.1. BGSA:

La biopsie des glandes salivaires, réalisée chez 4 patients (10.5%), avait objectivé une
sialadénite stade Ill selon Chisholm chez deux patients et une sialadénite stade Il chez les deux

autres.

5.2. Test de schirmer:

Le test de Schirmer fut également réalisé chez 4 patients. Il a permis d'objectiver chez un

patient, un syndrome sec avec schirmer<5mm.

18
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5.3. Biopsie ostéo médullaire:

La biopsie ostéo médullaire, réalisée chez une patiente ayant une maladie de castleman ,
avait objectivé une plasmocytose faite de plasmocyte dystrophique représentant environ 20% de

la cellularité totale.

5.4. Biopsie des adénopathies axillaires:

La biopsie des adénopathies axillaires réalisée chez une patiente. L'étude anatomo-
pathologique et immuno-histochimique était en faveur d’'une maladie de castleman dans sa

forme plasmocytose.

5.5. Myélogramme:

Il était réalisé chez 4 patients, Il était sans anomalie dans un cas et objectivait une moelle

riche équilibrée avec présence de 10% de plasmocyte chez 3 patients.

5.6. Biopsie nerveuse:

Un seul patient inclus dans notre étude a bénéficié d’une biopsie nerveuse qui était sans

anomalie.

IV. Profil étiologique :

Les différentes étiologies des polyradiculonévrites chroniques enregistrées dans notre
étude, sont représentées dans le tableau suivant. On note une nette prédominance des
polyradiculonévrites démyélinisantes inflammatoires chroniques (PDIC) idiopathique (26 cas), 1
cas de PDIC atypique de Lewis Sumner. Les formes secondaires ou associés étaient réparties
comme suit : 3 cas de myélome multiple, 3 cas de diabete, 1 cas de POMS, un cas de maladie de
Castleman, un cas de syndrome de GS, un cas de PRNC de réanimation, un cas de PRNC au

N_Hexane.
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Tableau VII : Etiologies des cas de PRN chroniques

Diagnostic retenu Nombre de patients Pourcentage
PDIC idiopathique 26 68.4%
Myélome multiple 3 7.9%
Diabéte 3 7.9%
Maladie de castleman 1 2.6%
SD de Gougerot Sjogren 1 2.6%
POEMS 1 2.6%
PRN de réanimation 1 2.6%
N-hexane 1 2.6%
Lewis sumner 1 2.6%

V. Profil thérapeutique:

1. Traitement symptomatique:

e Tous les patients inclus dans cette étude ont recue une vitaminothérapie avec une

rééducation motrice électrique afin d'améliorer leur symptomatologie.

e Un traitement de la douleur neuropathique a base de Carbamazépine a été

prescrit chez 4 patients soit 10.5%.

e Deux patients ayant une PDCI nécessitaient une prise en charge spécialisée en milieu de
réanimation avec oxygénothérapie (le premier patient avait une infection covid et le

deuxiéme avait une paralysie diaphragmatique).
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2. Traitement spécifique:

Le traitement spécifique utilisé dépendait de I'étiologie, de la disponibilité des produits et

du niveau socioéconomique des patients.

e 94.7% des cas de PRN chronique étaient traités par des bolus de corticoides relayé par

une corticothérapie par voie orale.

e Les bolus de méthyl-prédnisolone étaient prescrits a la dose de 500 mg/jour pendant 3 a

5 jours relayés par un traitement per os et traitement adjuvant.

e La corticothérapie orale était prescrite a la dose de 1mg/kg/jr avec dégression sur 3mois

et traitement adjuvant.

e Les immunoglobulines intraveineuses étaient prescrites chez 4 patients a la dose de

0.4g/kg/j pendant 5 jours.
e Les échanges plasmatiques n'ont pas été utilisés.

e Les bolus de cyclophosphamides étaient prescrits chez deux patients (5.6%) et

L’Azathioprine chez trente patients (78.9%).

e La thalidomide (Myrin) 100mg/jour et chimiothérapie (Melphalan) étaient prescrits chez

deux patients ayant un syndrome de POMS.

VI. Profil évolutif:

En ce qui concerne I’évolution des patients et leur suivi ; quatre types d'évolution ont été

enregistrés :

1. Evolution favorable:

Elle était constatée chez 9 patients soit 23.6% avec récupération totale du déficit.
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2. Evolution défavorable:

Dans cette étude la majorité des patients (76.4%) avait une évolution défavorable de leur
maladie dominée par les formes progressives et a rechutes. Les 2 déces étaient chez un patient

ayant une infection pulmonaire COVID, et 'autre présentait une paralysie diaphragmatique.

Tableau VIl nombre et pourcentage des patients avec évolution défavorable

Nombre de patients Pourcentage
Progressive 19 50%
Rechutes 8 21.1%
Décés 2 5.2%

VII. Profil des Cas de PDCI:

Le nombre total de cas de PDCI typique est de 32 cas (82.2%). L’age moyen était de
42.41 ans avec un sex-ratio H/F de 3.42. Tous les patients ont présenté un déficit moteur
proximo-distal symétrique, associé a des troubles sensitifs subjectifs (n=17) et des douleurs
neuropathiques (n=4), avec un nadir atteint sur plus de 8 semaines. L’examen clinique était en
faveur de polyradiculoneuropathie sans signes extra-neurologiques. L’exploration
électroneuromyographique réalisée chez tous les patients retrouvait une atteinte démyélinisante
dans 12 cas, axonale chez 8 patients et axonomyélinique dans 12 cas. Les formes
sensitivomotrice étaient notées chez 27 patients suivi des fromes motrices pures chez 5
patients. Une forme atypique multifocale sensitivomotrice a été diagnostiquée chez une
patiente. PDIC idiopathique était retenue dans 26 cas, et PDIC associée a une maladie générale
a été retrouvé chez 6 patients (diabéte, syndrome de GS, PRN de réanimation et PRN au N-
hexane). Outre les traitements symptomatiques, le traitement étiologique était basé
principalement sur la corticothérapie chez tous les patients, 2 patients de notre étude ont recu
une cure d’'immunoglobulines et on a eu recours a I’Azathioprine aux autres cas. L'évaluation

post-thérapeutique a été en faveur d’'une amélioration dans 25 % des cas.
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VIII. Profil des cas de PRNC atypique:

Ce tableau resume les cas de PRNC atypique secondaire et dysimmunitaire.

Tableau IX résume d’observation des cas de PRNC atypigue

Signes extra

Cas Age Sexe Antécédents Signes fonctionnels Signes physiques neurologiques ST e
-Début : 12 mois
, . —Paresthe5|es a type de | - Syndrome neurogéne perlpherlque a _Adénopathies
1 46 F - Cholécystectomie fourmillements type de polyridiculonevrite(PRN) o
axillaires

- Lourdeur des deux Ml

-Amaigrissement chifrés al5kg

-Début : 2 mois

—Paresthésies
2 65 M Sans ATCD -Déficit moteur d’abord MI puis | - SNP type PRN

MS, distal puis proximal .
- Incontinence urinaire
. . -Début: 3 mois paresthésies :
- Myélome multiple ascendentes bilaterale et
3 46 M traité 5ans avant . ’ - SNP type PRN -PC : intactes | ———————————-
son admission symetrique

-Lourdeur des 4mbres

-Début : 1 an —-Marche ataxique et steppage bilatéral | -Syndrome

-Troubles sensitifs a type de | -Paraparésie des membres inférieurs | cedémateux des
4 51 M - Sans ATCD fourmillement et brilures des | proximodistal. (3 en proximal 2 en | pieds

2 Mi
- Troubles de I’équilibre

distal)

-ROT abolis aux 2 membres inférieurs

-Infiltration des
glandes
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-Amaigrissement chiffré a 5 Kg.

-RCP indifférent des 2 cotés
-Hypoesthésie  arthrokinétique et
vibratoire aux 2 membres inférieurs.
-Examen des paires craniennes : RAS.

mammaires.

-Début : 1 mois
-Impotence fonctionnelle des 2

-Marche déficitaire avec steppage
bilatérale

-Romberg positif en antépulsion
-Tremblement d’attitude des MS

-Mélanodermie

. 40 RAS M, bilatérale, synchrone, | -Légére hypotonie aux 2Mi généralisée
symétrique a  prédominance | -ROT abolis aux 4 membres -ADP axillaire ghe
distale -RCP: indifférent des 2 cOtés (16 mm)
-Amaigrissement de 26kg —-hypoesthésie vibratoire aux MI
-PC : intactes
-FS : conservées.
-Deficit musculaire distal
—-ROT abolis aux 2MI presents aux 2MS
o e -Amyotrophie des muscles interosseux
-Hypoesthésie de I’hémiface | | . )
) ) a droite et des muscles de la jambe
droite avec fourmillement du Ml ) ]
droite et du pied gauche
o gauche . . . . .
6 48 Diabete -Paralysie faciale peripherique droite | ————--

-Lourdeur du MI ghe puis MS
droit puis MS ghe

—-Anésthésie de I’hémiface droite
Territoire de ['ulnaire, D11-D12,
Fémorocutané droit, L4 ghe, S1 droit
et ghe
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LCR
i . - .| Dissociation :
Patient ENMG Cytologie | Protéinorachie , Autre bilan
Albumino-
(nb/mm3) (g /D .
Cytologique
-TDM TAP:hépato splénomégalie associé a des
Un allongement des latences des ondes , i o ) )
L ) adénopathies axillaires et sous diaphragmatiques
F avec une diminution de la vitesse de L i )
) .. . avec des lésions ostéolytiques et
1 conduction nerveuse était en faveur 0 1.15 Oui , ,
, _ gy _ ostéocondensantes vertébrales et costale
d’une polyradiculonévrite chronique . R
. , immunophynotypage : une gammapathie a IgA
séveére plus marqué aux deux Ml.
Lambda..
Etude de conduction motrice: absence
de potentiel en distal aux 2MS avec
effondrement des amplitudes, bloc de -TDM TAP : lésions ostéolytiques vertébrales et
2 conduction, aux Ml absence de 0 0.88 Oui costales
potentiel aux nerfs SPI et SPE. Myélograme: des plasmocytes a 11%
Etude de conduction sensitive: absence
de potentiels aux 4membres.
Etude de la CN motrice : allongement
de latence distale aux 2 membres -TDM TAP:un remaniement lytique de la 7éme
supérieur avec ralentissement de la CN vertébre cervicale, lyse de I’arc postérieur de la
3 et diminution des amplitudes , aux 2 Ml 0 3.25 Oui 9éme cote gauche

: absence de potentiel,
étude de la CN sensitive : absence de
potentiel aux 4 membres, Absence

-Myélogramme : moelle riche équilibré avec
présence de 10% de plasmocytes
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d’onde F, latences distales allongées
aux 2 MS

PRN chronique Sensitivo-motrice

-TDM TAP : sans anomalie

4 ) L 1.1 Oui , .
axonale et démyélinisante - myélogramme : sans anomalie
-TDM TAP:Micronodules basithoraciques, Aspect
. . . hétérogéne de la trame osseuse
PRN chronique Sensitivo-motrice . ) , o .
L -Biopsie de I’ADP axillaire: Aspect morphologique
axonale et démyélinisante ) , . . . .
5 1 Oui d’une hyperplasie folliculaire et plasmocytaire
Etude immunohistochique: est en faveur d’une
maladie de castleman dans sa forme
plasmocytaire
Biposie nerveuse : normal
) . ) -IRM des racines : Aspect tuméfié en hypersignal
PRN chronique sensitivo-motrice , . .
) ) ) T2 STIR étendu des racines et des faisceaux de
6 axonale avec predominance distale 0.58 Oui

asymetrique

plexus brachial et des racines gauches du plexus
sacré tendu au nerf sciatique associé a une
amyotrophie homolatérale
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Cas Traitement recu Etiologie Evolution

- Bolus de méthylprédnisolone ) _

1 _ o Myélome multiple Rechutes
- Corticothérapie orale
- Bolus de méthylprédnisolone ) _ Rechutes

2 _ L Myélome multiple
- Corticothérapie orale
- Bolus de méthylprédnisolone . _

3 . o Myélome multiple Rechutes
- Corticothérapie orale
- Corticothérapie

4 - Endoxan : 6cures POMS Syndrome Rechutes
- Chimiothérape : melphalan
- Immunoglobiline

5 - Cyclophosphamid Maladie de Castleman Amélioration
- Thalidomide (myrin) 100mg/jour
- Corticothérapie

6 Lewis Sumner Stationnaire

- Tegeline
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I. Profile épidémiologique:

1. Fréguence:

Les PRNC sont des affections rares et de ce fait les études épidémiologiques sont peu

nombreuses. Entre 2002 et 2020, 38 patients étaient hospitalisés au service de neurologie pour

PRN chroniques. Quelques petites séries sont publiées dans le monde arabe notamment celle

publiée a Rabat et qui rapporte 22 cas colligés sur une période de 11 ans entre 2007 et

2018[10], une deuxieme étude menée en Tunisie qui regroupe 18 cas de PRNC suivis entre 1988

et 2004[11].

Tableau X: Les différentes séries de PRNC rapportées dans la littérature et notre étude

Année de Nombre de Durée de
Etude Pays
publication cas I’étude
Dyck et al. [2] Etats unis 1975 53 7,5 ans
Mc Combe et al. [12] Australie 1987 92 1968 - 1983
Barohn et al. [13] Etats unis 1989 60 1977 - 1987
Maisonobe et al. [14] France 1996 93 1985 - 1994
Gorson et al. [15] Etats unis 1997 67 1991 - 1995
Bouchard et al. [16] France 1999 100 1979 - 1994
Viala k. [17] France 2007 146 2005 - 2006
Chio A.et al. [18] Italie 2007 165 1990 - 2006
Kuwabara et al. [19] Japon 2014 100 1994 - 2014
Alkhawajah NM et al. [20] Canada 2014 67 1990 - 2014
Maalej A. et al.[11] Tunisie 2015 18 1988 - 2014
Soukaina S [10] Maroc (Rabat) 2019 22 2007 - 2018
Maroc
Notre série 2021 38 2020 - 2020
(Marrakech)
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2. Prévalence:

La prévalence des PRN chroniques est trés variable. Elle est estimée entre 2 et 9 par
100000 habitants [21]. Elle a été évaluée a 2.84/100 000 habitants dans la région du Sud-Est de
I'Angleterre [22]. Une étude italienne a évalué cette prévalence a 3.58/100 000 [18] alors que les

chiffres les plus élevés ont été rapportés aux USA (8.9/ 100 000 habitants) et en

Norvége (7.7/100000habitants) [25-26]. L’explication de la différence de prévalence
dans les différentes régions géographique du monde n’est pas encore connue. Une différence de
la méthodologie d’étude ou de criteres diagnostiques de PRN chronique pourrait expliquée la

différence des chiffres de prévalence dans les différentes études.
3. Incidence:

Aucune étude épidémiologique sur l'incidence des PRN chroniques n'a été réalisée au

Maroc. Dans la littérature l'incidence des polyradiculonévrites chroniques varie de 0,15 a 1,6 par

100 000 habitants par an [21]. Aux Etats Unis d'Amérique l'incidence des PRN chronique
est estimée a 1.6 par 100.000 habitants par an [25]. Une incidence plus basse est retrouvée au
Japon 0.6 cas par 100 000 habitants par an [27] et en Italie 0.4 cas par 100 000 habitants par an

(18]

4, Age:

Les PRN chroniques affectent tous les ages avec ce pendant une incidence plus grande
pour la 5¢me décennie. L’dge moyen des patients atteints de PRN chronique dans notre série était
de 43,4 ans. Ce résultat est proche de celui retrouvé a Rabat (47.8) [11], en Tunisie (48 ans) [11]
et au Japon (46 ans) [19] mais il reste inferieur aux chiffres retrouvés aux USA (53 ans) [25] et en
Italie (59.6ans) [18]. Cette différence peut étre expliquée par les différences démographiques

entre les pays.
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mAge| 4341 46 47,8 48 53 59,6

Figure 7: Comparaison de I’age moyen des cas de PRNC

5. Sexe:

L'ensemble des séries publiées s'accorde a montrer qu'il existe une prévalence plus élevée
chez les hommes. Dans notre série nous avons constaté une prédominance masculine avec un
sexe ratio de 2.8 ce qui concorde avec les résultats retrouvés en Tunisie 2.5 [11] et au Canada
2.57 [20]. Un sexe ration plus bas mais avec une prédominance masculine, retrouvé aux Etats

Unis 1.3 [25] et lors d'une étude multicentrique menée en Europe 1.69 [28].

Figure 8: Comparaison du sex-ratio H /F dans différentes séries

de la littérature et notre étude. [10, 11, 20, 25,28]
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6. Délais de prise en charge:

Le délai moyen de prise en charge dans cette étude était de 12 mois ce qui rejoint une
étude faite en Brésil ou le délai entre le début des symptomes neurologiques et le diagnostic de

PRN chronique était de 18 mois [45].

Il. Le profil clinigue:

1. Antécédents:

Dans notre série 19 patients sur 38 (50%) avaient une pathologie associée a leur PRNC.

8 patients avaient dans leurs antécédents un diabete qui est fréquemment associé aux
polyradiculoneuropathies chroniques. Les données de la littérature quant au risque de

développer une PRNC chez les patients diabétiques sont controversées [21,25].

Les autres antécédents pathologiques rapportés dans cette étude notamment les
pathologies néoplasiques (2.6%) et les maladies de systeme (2.6%) peuvent étre a l'origine de la

PRNC méme si un lien de causalité est toujours difficile a établir [21].

Dans une étude menée en France 36 patients sur 146 (25%) avaient une maladie associée

a la PIDC dont 6 étaient suivis pour un diabéte et 15 avaient une pathologie néoplasique [17].

L’étude menée a I’Hopital Militaire d'Instruction Mohamed V de Rabat a trouvé que 5
patients (22.7%) étaient diabétiques, 27% étaient suivis pour des maladies de systéme et 4.5%

pour une pathologie néoplasique [10].

Un syndrome infectieux survenu le mois précédant les symptomes n'a pas été rapporté
chez les cas de PRNC de cette étude. Contrairement a la polyradiculonévrite aigué de type
Guillain-Barré ou I'on observe un épisode infectieux préalable dans 60 a 70 % des cas, il est rare
dans les PRN chroniques de trouver un événement déclenchant ou favorisant (10 a 30% des cas)

[17, 44].
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2. Signes clinigues:

Du fait de la diversité du phénotype clinique, des criteres cliniques ont été établis afin
d’aider au diagnostic des PIDC par le groupe d’étude francais en 2005 [46] et par le groupe
d’étude européen (associant la Fédération des Sociétés Neurologiques et la Société du Nerf

Périphérique) en 2010 [47].

e Les signes évocateurs de PIDC typique sont :
- Installation en plus de deux mois et évolution chronique progressive ou récurrente d’un
déficit sensitivo-moteur, de topographie proximale, distale et symétrique avec une
possible atteinte des nerfs craniens.

- Hypo ou aréflexie tendineuse diffuse.

e Les signes évoquant une PIDC atypique (variantes de la PIDC) sont :

La présence d’un des éléments suivants (les réflexes tendineux peuvent étre normaux
dans les membres non atteints) :

- Topographie distale : DADS (distal acquired demyelinating symmetric neuropathy). Cette

forme se caractérise par un déficit a prédominance distale, pouvant évoquer en premier

lieu une neuropathie axonale chronique ou une maladie de Charcot-Marie-Tooth (CMT).

- Topographie asymétrique : MADSAM (multifocal acquireddemyelinating sensory and
motorneuropathy), ou syndrome de Lewis et Sumner. Cette forme se caractérise par une
atteinte sensitivo-motrice asymétrique débutant volontiers aux membres supérieurs, et

par la présence de blocs de conduction a ’'ENMG.

- Topographie focale : avec atteinte du plexus brachial ou lombo-sacré ou d'un ou de

plusieurs nerfs périphériques d'un membre supérieur ou inférieur.

- Atteinte motrice pure : Les formes motrices pures ne sont pas rares, retrouvées dans 10
a 20% des cas selon les séries [41,42]. Cette variante est généralement marquée par un
début subaigu, I'absence de troubles sensitifs, la présence fréquente de blocs de

conduction, une bonne réponse aux IglV et une évolution a rechutes.

- Atteinte sensitive pure : appelée également CSDN (chronic sensory demyelinating

neuropathy). Elle est marquée par une ataxie et /ou des paresthésies distales associées
a une aréflexie diffuse. Dans cette forme, les vitesses de conduction motrices sont
généralement altérées, contrastant avec I’atteinte clinique sensitive pure. L'évolution

a long terme peut étre marquée par la survenue d’une atteinte motrice.
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———— — ——— ————— ——— —— ——— — — — — — —— — — — ——— — — —— —— — — |
Dans notre étude, un déficit sensitivo-moteur était noté dans 89.4% des cas, une
atteinte motrice pure dans 10.6% des cas alors qu'aucun cas de PRNC sensitive pure n'a été
rapporté. Ceci rejoint toutes les études publiées ol on note une prédominance des formes
sensitivo motrice suivie des formes motrices puis sensitives pures [2,10,12,13,14,15,

16,17,53,54].

Chez tous les malades qui ont une PDIC typique, l'atteinte était symétrique et les
ROT étaient diminués ou abolis aux deux membres inférieurs et supérieurs. Il s'agit
d'ailleurs de criteres cliniqgues communs d'inclusion dans la majorité des études concernant
les PRNC [2,10,12].par ailleurs les patients avaient une PRNC atypique L’atteinte était

asymétrique avec une prédominance distale du déficit moteur.

Les douleurs neurogénes sont retrouvées dans 10.5% des cas. Ce taux est inférieur a
celui retrouvé dans la littérature notamment dans une étude américaine ou elle était notée

dans 42% des cas, et a Rabat dans 27.3% des cas [10,15].

L'atteinte des paires craniennes était peu fréquente, retrouvée dans 11 cas sur 38
(28.9%) dominés par I'atteinte du nerf facial, ce qui correspond aux données de la

littérature [2,10,12,13,14,16,17].
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Tableau XI : Caractéristiques démographiques et clinigues des principales séries de PRNc

Dyck et al. Mc Combe Barohn et Maisonobe et | Gorson et | Bouchard et Viala.K Soukaina Notre
1975 et al. al. 1989 al. 1996 al. 1997 al. 200'7 Rabat 2019 série
N=53 1987 N=60 N=93 N=67 1999 N=T46I117] N=22 -
[2] N=92 [12]. [13]. [14]. [15]. N=100 [16]. B [10] B

Dur?.e de la Phase >6 mois ND >§ >2 mois > 2 mois > 2 mois >2 mois >2 mois >2.
d'installation semaines mois

Sexe ratio h /f 1.94 1,6 1,4 1,28 1,14 2 1,7 0.83 2.8
Prédominan 43.4

Age moyen -ce des 5eme et | 35.4 ans 47.8 ans 48.3 ans 51 ans 52 ans 55 ans 47.8 ans an.s

6eme décennies
Syndrome Fait partie des 32% ND 4.6% 319% 10% ND 0% 0%
infectieux critéres d'inclusion
Def'cgjfe";r'“m' 84% 72% 86% 86% ND 72% 53% 86.4% 89,4%
Déficit moteur ND 94% 100% ND 86% ND 63% 100% 100%
Déficit sensitif 79% 72% 86% ND 80% 86% 90% 86% 61.1%
Aréflexie ou 91% ND 95% 67,5% ND 86% ND 100% 100%
hyporéflexie
Douleur 17% 20% ND ND ND 8% ND 27.3% 10.5%
Dysautonomie ND 0% ND 3% ND 0% 0% 0% 7.9%
Tremblement ND 3% ND ND 2,2% 7% ND 0% 13.1%
Atteinte des paires 6% 16% 13% 23,4% ND 11% 17% 13,5% 28.9%
craniennes
Atteinte centrale 7% 1% 6% 4,6% ND 5% ND 0% 0%

ND : Données non disponibles
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lll. Profil paraclinique:

1. Electroneuromyograhie:

L’examen éléctrophysiologique confirme dans la plupart des cas le diagnostic clinique. Il
s’attache a mettre en évidence le processus démyélinisant primaire ainsi que sa sévérité évaluée
par la perte axonale secondaire. Les criteres de démyélinisation sont évalués par I’étude de la

conduction motrice. Quatre anomalies sont recherchées,
e Le ralentissement des vitesses de conduction motrice,
e |'allongement des latences distales,
e la présence de blocs de conduction,
e [|'absence ou allongement de latence de I'onde F.

Dans notre étude, la polyneuropathie a été démyélinisante chez 31.5% des patients,
axonales chez 26.3% et axonomyélinique chez 42.2% .ce qui ne concorde pas avec I’étude menée
a I’Hopital Militaire d'Instruction Mohamed V de Rabat ou la forme axonale a été retrouvée dans

40.9% des cas, et I'atteinte démyélinisante dans 59.1% [10].

Dans cette étude, Les valeurs des vitesses de conduction du nerf moteu rétaient
discrétement plus basses que la limite inférieure de la normale avec une moyenne de 40m/s ce

qui rejoint les résultats des études menées en Norvege (40m/s) [26] a Cananda (42m/s)

[20] et au Japon (34.7 m/s) [19]. Les latences distales étaient prolongées dans au moins
deux nerfs dans 100% des cas. Ces résultats sont en faveur d'un processus démyélinisant selon
les critéres diagnostiques du comité Ad Hoc de I'AAN. Le bloc de conduction était présent dans
un ou plusieurs nerfs chez 37.5% des patients et I'ond F était absente ou éparpillée chez 56.25%

des patients ce qui renforce encore plus le diagnostic.
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2. Etude du liquide cérébrospinal(LCS):

En accord avec les données de la littérature [14,15,16], cet examen est trés sensible et

doit donc étre réalisé de facon systématique devant la suspicion d'une PRNC.

Une franche hyperproteinorachie sans cellularité du liquide cérébrospinal (la classique
dissociation albumino-cytologique) est tres évocatrice. Cependant, la normalité du LCR n’exclut

pas le diagnostic de PRNC [65].

La ponction lombaire a mis en évidence une protéinorachie supérieure a 0,459/l chez
55.3% de nos patients, ce pourcentage est inférieur a celui retrouvé dans I’étude menée a
I’Hopital Militaire Mohamed V de Rabat (68%) [10], en France (94%) [14] et aux Etats Unis

d'Amérique (77.1%) [15].

La formule du LCR a été caractérisée par la dissociation albumino-cytologique chez 50%
de nos patients. Ce pourcentage reste également inférieur aux résultats de la littérature ou la

dissociation a été retrouvée dans 80 a 90% des cas [13,14,15,66].

3. IRM des racines :

L'étude DE LIRM de I’émergence des racines nerveuses et les plexus brachiaux et
lombaires est de plus en plus répandue et standardisée. Elle permet de visualiser et d’étudier

I’'anatomie et de localiser précisément les sites inflammatoires.

Cet examen peut étre utile au diagnostic lorsque les lésions démyélinisantes sont trés

proximales et inaccessibles a I’électrophysiologie conventionnelle.

Dans notre série I'IRM des racines était réalisé chez un cas de Lewis sumner qui a
confirmé I’atteinte radiculaire et le diagnostic de PDCI. Dans la littérature, I'IRM objective des
anomalies dans 30 a 40 % des cas [67,68]. Les signes IRM d’inflammation des nerfs sont une
hypertrophie des racines et des plexus, et la présence d’'un rehaussement aprés injection de
gadolinium (traduisant la rupture de la barriere hémato nerveuse) [69-70] . Un hypersignal en

séquence d’inversion récupération (STIR) est retrouvé dans 66,7% des PIDC [71], contre 50% en
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———— — ——— ————— ——— —— ——— — — — — — —— — — — ——— — — —— —— — — |
séquence pondérée en T1. La prise de contraste n’est retrouvée que chez 31,6% des patients

alors que les anomalies en séquences de diffusion (hyper signal di a I’cedeme inflammatoire)

concernent 55,6% des cas [72].

4. Biopsie nerveuse :

La biopsie nerveuse est un examen invasif aboutissant a la Iésion compléte et définitive
du nerf prélevé .Anciennement indispensable au diagnostic [88], la biopsie est actuellement
réservée aux rares situations pour lesquelles il existe un doute diagnostique, notamment lorsque
le tableau clinique est évocateur mais les anomalies électrophysiologiques requises sont

absentes (discordance clinico-électrophysiologique). [89-92]

Les aspects histopathologiques ont été décrits par Dyck et al [2], et ont largement
participé a la définition du concept de PRNC. Sur 26 biopsies, ils ont mis en évidence des aspects
de démyélinisation dans 23,4% des cas, de dégénérescence axonale dans 24,7% des cas,
d'infiltrat cellulaire mononuclée dans 53,8% des cas, un cedeme endo neural dans 19% des cas et
des aspects en bulbes d'oignons dans 15,4% des cas. Un seul patient inclus dans notre étude a

bénéficié d’'une biopsie nerveuse qui était sans anomalie.

5. Auto-anticorps spécifigue :

Le diagnostic de la CIDP peut étre amélioré en recherchant des auto-anticorps spécifiques
dirigés contre les isoformes de la neurofascine (NF155 et NF186) ou contre la contactine-1

(CNTNT), une protéine exprimée au niveau du site axonal dans la région paranodale.

Des anticorps anti—-CNTN1 sont trouvés chez 2,2 % a 8,7 % des patients atteints de CIDP
[3], Notamment, les patients positifs aux anticorps anti-CNTN1 sont cliniquement distincts avec
une implication prédominante des fibres motrices et des Iésions axonales. D'autres cibles d'auto-
anticorps qui ont été détectées dans la CIDP sont les isoformes de la neurofascine, a savoir
NF155 et NF186. NF155 est exprimé par les cellules de Schwann dans la région paranodale,

tandis que NF186 est exprimé sur l'axone dans la région nodale. Des études sérologiques ont
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démontré qu'entre 4 % et 18 % des patients atteints de CIDP possédent des anticorps sériques

contre NF155 [3].

IV. Profil étiologique :

Les PRNC sont, dans la plupart des cas, des formes idiopathiques. Mais elles peuvent
aussi s’associer ou étre secondaires a d’autres maladies. Un lien de causalité est toujours difficile
a établir.

Dans notre étude 68.4% des malades avaient une forme typique de PDIC idiopathique, et
qui est considérée comme l'étiologie la plus fréquente des PRNC, ce qui est concordant avec
I’étude de France ou cette forme représente 75% des patients [17], mais reste supérieur a celui

retrouvé en Tunisie 50% des cas [11].

Les formes associées ou secondaires représentent 31.5% des cas avec 3 cas de diabétes, 3
cas de myélome multiples, un cas de maladie de castleman, un cas de POMS, un cas de Syndrome
de Gougerot Sjogren, un cas de PRNC de réanimation, un cas de PRN toxique a la N-Hexane et un
cas de Lewis sumner ce qui est concordant avec les résultats d'une étude menée en France ayant
objectivé I'existence chez 36 patients sur146 (25%) d’une maladie associée a la PDIC réparties
comme suit: pathologie néoplasiques: 15cas, diabéte: 6 cas, Hépatite C : 4 cas ; maladie de Lyme
: 2 cas, VIH : 2 cas, herpées : 1 cas, Connectivite: 5 cas (2 lupus, 2 GougerotSjogren, 1 Churg et

Strauss) et une Atteinte centrale démyélinisante associée chez 3 patients[17].
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Figure 1: Répartition des formes étiologiques des PRNC

selon les différentes études. [11,17]

V. Profil thérapeutique:

Par manque de moyens, 94.7% des cas de PRN chronique dans notre série sont traités par
des bolus de corticoides a la dose de 500mg/j pendant 3 a 5 jours relayé par une corticothérapie
par voie orale, Ce résultat rejoint ceux apportés par I’étude a Rabat ou 86,36% (n=19) étaient
traités par corticothérapie [10]. Les immunoglobulines intraveineuses étaient prescrites chez 4
patients ce qui concorde avec les resultats de Rabat ou 2 patients (9%) avaient recus les IglV[10].

Dans notre étude les échanges plasmatiques n'ont pas été utilisés .

L’efficacité des EP et des IglV a été démontrée par plusieurs études contrblées et semble

comparable a celle des corticoides[2,113,7114].

Actuellement, ces trois traitements différents ont fait la preuve de leur efficacité et
peuvent étre utilisés chacun en premiere intention en tenant compte des contres indications de

chaque traitement, des contraintes financieres et de leur disponibilité.
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Aucun autre traitement n’a montré son efficacité dans le traitement des PIDC. En effet,
trois essais controlés ont été réalisés : le premier a étudié I’Aziathioprine [130], le second le
Méthotrexate [131] et le troisieme I'Interféron B sous-cutané [132]. Mais aucun de ces trois
essais n’a permis de démontrer I'efficacité de I'un ou I'autre de ces traitements. lls sont toutefois
préconisés sur la base de mécanismes physiopathologiques suspectés ou connus et sur des

études ouvertes encourageantes mais parfois contradictoires.

Outre I'aziathoprine ou le méthotrexate, citons le mycophénolatemofétil [133],la
cyclosporine A [134], le cyclophosphamide en bolus mensuel ou per os [135], I’étanercept [136],
le rituximab ou les interférons béta [137-141] qui s’est avéré récemment efficace chez des

patients réfractaires aux IglV [142]

Dans notre étude, cette thérapie immunosuppressive était prescrite chez 84.2% des
patients, dont 5.2% (n=2) ont recus des bolus de cyclophosphamide, et 78.9% (n=30) a bénéficié

de I'azathioprine per os.

Dans I’étude menée a RABAT cette thérapie immunosuppressive était prescrite chez 22.27%
des patients dont 18.18% (n:4) ont recus des bolus de cyclophosphamide et 4.5% (n:1) a

bénéficié de I’azathioprine [10].

VI. Profil évolutif:

Il existe trois modes évolutifs des PRNC :
— La forme Monophasique : récupération partielle ou compléte puis stabilité secondaire.

— La forme récurrente ou a rechutes : définie par la survenue d’au moins 2 poussées,
séparées d’un intervalle libre de tout nouveau symptome d’au moins 2 mois, la 2eme

poussée étant indépendante d’une décroissance d’un traitement.

— La forme chronique progressive : définie par I’aggravation continue des symptomes, ou la
nécessité d’un traitement continu (cures régulieres d’IglV ou corticothérapie au long

cours).
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Dans la série de « Mygland et al » [148], comprenant 44 patients présentant une PIDC, les
différents modes d’évolution de la maladie ont été répartis de la facon suivante : Monophasique
chez 30% (n=13) des patients, récurrente chez 11% (n=5) et chronique progressive chez 59%

(n=26) des cas.

Ces chiffres sont comparables a la série de « Bouchard et al » [16], qui a retrouvé parmi
100 patients ayant une PIDC, une évolution monophasique chez 41 % (n=41), récurrente chez

14% (n=14) et progressive chez 45% (n=45) des patients.

Dans notre série parmi les 38 patients, 23.6% (n=9) ont eu une évolution favorable ,21.1%
(n=8) des patients ont rechuté, 50% (n=19) des malades ont présenté une forme progressive et

deux patients (5.2%) sont décédés.
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Les polyradiculonévrites chroniques sont des neuropathies périphériques relativement
rares et dont la recherche scientifique reste en plein développement. Elles représentent un

groupe de neuropathies trés hétérogenes dominé par les PIDC.

Une analyse clinique, électrophysiologique et biologique aboutit dans la plupart des cas au

diagnostic. L’utilisation de critéres EFNS 2010 a permis d’affiner le diagnostic des PRNC.

Cependant, certains patients ne sont pas diagnostiqués en raison d’atypies cliniques et /
ou életrophysiologiques et ne peuvent donc pas bénéficier de traitements potentiellement
efficaces. C’est pourquoi il a paru indispensable a un groupe de travail de publier des
recommandations sur les stratégies diagnostiques a mettre en ceuvre dans les principales

situations cliniques ou un diagnostic de PIDC peut étre envisagé.

Les PRNC peuvent étre idiopathiques, ou associées a certaines maladies qui doivent étre
systématiquement recherchées. Ces maladies associées doivent surtout étre évoquées lorsqu’il
s'agit de forme sévére ou résistante au traitement immunomodulateurs ou
immunosuppresseurs. En effet, les PRNC sont des neuropathies démyélinisantes habituellement

sensibles aux traitements a visée dysimmunitaire.

Le risque évolutif est la perte axonale secondaire a la démyélinisation, se traduisant sur le
plan clinique par une amyotrophie. Le diagnostic précoce de ces neuropathies permettra un

traitement immunothérapique efficace dans la grande majorité des cas.

Des progrés importants ont été réalisés, ces derniéres années, dans la recherche des
différents mécanismes immuns responsables de la PIDC et I'identification des cibles immunes

permettant d’améliorer la prise en charge thérapeutique.

Des études de grandes séries étalées sur plusieurs années pourraient apporter des
éclaircissements quant a I’étiopathogénie de cette neuropathie et ouvrir la voie a une meilleure
caractérisation des sous groupes de PIDC et a l'identification de nouveaux biomarqueurs

spécifiques pour permettre de mieux orienter les traitements.
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ANNEXES |

FICHE de PROJET de THESE

Ishach.ouldabdellahi@edu.uca.ac.ma

1. Identité

e Nom du patient :

e Age: <200 20-40 O 40-60 O =60 O
e Sexe: F O M 0O
e Origine :

e Profession :

e Niveau intellectuel : illettré 0  primaire 0  secondaire 0 universitaire O

e Mutualiste : oui O Non O

e Délai de consultation :

2. Antécédents :

e Episodes similaires

e Infections rhinopharyngée/diarrhée précédent I’épisode et les délais
e Maladies inflammatoires : Behcet, lupus, vascularite...

e Diabéte + durée d’évolution :

e Contage tuberculeux ou tuberculose maladie :

e Pathologies néoplasique connue

e Habitudes toxiques : tabagisme oui 0 non [J
o (Enolisme oui 0 non [J

Cannabisme oui 0 non [J
Autres

3. Signes cliniques :

e Mode d’installation: Aigue O Subaigué O Chronique
e Troubles moteurs : paraparésie O tétraparésie [

46



Les polyradiculonévrites chroniques : Expérience du service de Neurologie au CHU Med VI Marrakech

Paraplégie 0O tétraplégier
e Amyotrophie
e Tonus:
e ROT:
e RCP:

e Troubles sensitifs

e Examen des paires craniennes : ophtalmologie O paralysie faciale O ...
e Troubles sphinctériens :

e Signes respiratoires : polypnée, tirage intercostal...

4EMG :

Conduction motrice :

Conduction sensitive:

Onde F

Activité musculaire

5 Bilan étiologique :

e Etude du LCR: G-= Prot= Cyto= EPP= ImmunoEPP=
e NFS,PQ:
e CRP,VS:

e Immuno EPP dans le sang

e Sérologies :
HIV
TPHA/VDRL

e Bilan immunologique :
Ac antinucléaire

Ac anti SSA, anti SSB

Ac DNA natifs
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Ac anti GM1

e lonogramme Sg
e Glycémie

e Bilan hépatique
e |IRM pelexique

e TDM TAP
e Autres
6 Etiologies :

e PRN démyélinisante inflammatoire chronique

e Infectieuse : HIV, Syphilis, Lupus , Borréliose, sd de gougerotsjogren
e Diabeéte

e Maligne : Myélome,...

7 Traitement :

Symptomatique :

Douleur : CBZ, Prégabaline
Spécifique :

1/ Immunoglobuline

2/ Bolus de corticoides

3/ Plasmaphérése

4/ Pénicilline G

5/ Antirétroviraux
Séjour en réanimation

Autres

8 Evolution :
Echelle :
v medical research Council sumscore

v Immune neuropathy cause and treatment arm and leg disability score

= Favorable

= Sequellaire

= Déces
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Résumé

Les polyradiculonévrites chroniques (PRNC) sont des affections inflammatoires des
nerfs périphériques. Au Maroc, on manque de données sur la fréquence de cette entité. La
présente étude a pour but d’évaluer le profil épidémiologique, clinique, para clinique,
thérapeutique et évolutif des polyradiculonévrites chroniques au service de neurologie au

centre Hospitalier Universitaire Mohamed VI de Marrakech.

Il s'agit d'une étude rétrospective menée sur une périodede 18 ans, de janvier 2002 a
décembre 2020, a propos de 38 patients hospitalisés pour polyradiculonévrite chronique au
sein du service de neurologie au CHU Mohammed VI de Marrakech. L’age moyen a été de
43,41 ans avec un sex-ratio H/F de 2.8. Le déficit moteur proximo distal était présent
chez 32 patients. Une prédominance distale du déficit moteur était observée chez 6
patients., associé a des troubles sensitifs subjectifs (n=23) et des douleurs neuropathiques
(n=4), avec un nadir atteint sur plus de 8 semaines. L’examen clinique a confirmé le tableau
de polyradiculonévrite. L'électroneuromyographie réalisée chez tous les patients a retrouvé
une atteinte axonomyélinique dans 42.2%. La forme de PDIC typique idiopathique était
retenue dans 84.2% des cas, Une forme de PRNC atypique a été diagnostiquée chez 6
patients et la forme associée a une maladie générale dans 31.5% des cas. Outre les
traitements symptomatiques, le traitement étiologique est basé sur la corticothérapie
(74.7%), I’azathioprine (78.9%), les immunoglobulines intraveineuses (10.5%) et les
cyclophosphamides (5.2%). Le thialomide myrin et melphalan chez deux patients ayant un
sydrome poms. L'évaluation post-thérapeutique était en faveur d’une amélioration dans

23.6% des cas.
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Abstract

Chronic polyradiculoneuritis (PRNC) are inflammatory conditions of the peripheral
nerves. In Morocco, there is a lack of data on the frequency of this entity. The purpose
of this study is to assess the epidemiological, clinical, paraclinical, therapeutic and
evolutionary profile of chronic polyradiculoneuritis in the neurology department at the
Mohamed VI University Hospital in Marrakech. This is a retrospective study carried out
over a period of 18 years, from January 2002 to December 2020, on 38 patients
hospitalized for chronic polyradiculoneuritis in the neurology department at the
Mohammed VI University Hospital in Marrakech. The average age was 43.41 years with
an M / F sex ratio of 2.8. The proximo-distal motor deficit was present in 32 patients. A
distal predominance of motor deficit was observed in 6 patients, associated with
subjective sensory disturbances (n = 23) and neuropathic pain (n = 4), with a nadir
reached over 8 weeks. Clinical examination confirmed the picture of
polyradiculoneuritis. Electroneuromyography performed in all patients found
axonomyelin involvement in 42.2%. The typical idiopathic form of PDIC was retained in
84.2% of cases. An atypical form of PRNC was diagnosed in 6 patients and the form
associated with general disease in 31.5% of cases. In addition to symptomatic
treatments, the aetiological treatment is based on corticosteroid therapy (74.7%),
azathioprine (78.9%), intravenous immunoglobulins (10.5%) and cyclophosphamides
(5.2%). Thialomide myrin and melphalan in two patients with poms syndrome. Post-

treatment evaluation was in favor of improvement in 23.6% of cases.
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