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SGB :Syndrome de Guillain-Barré.
PRNA : Polyradiculonévrite aigué

LCR :Liquide céphalo-rachidien

DAC :Dissociation albumino-cytologique.
EMG : Electromyogramme.

VCN : Vitesse de conduction nerveuse.
CRP  :protéine C réactive

VS : vitesse de sédimentation

TDM : Tomodensitométrie

IRM : Imagerie par résonance magnétique
cl : Campylobacter Jéjuni.

CMV  : Cytomégalovirus.

EBV : Epstein-Barr Virus.

EP  :Echanges plasmatiques.

Ig IV :Immunoglobulines par voie intraveineuse.
PL : Ponction lombaire.

ROT : Réflexes ostéo-tendineux.

LED : Lupus érythémateux disséminé
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INTRODUCTION




Décrit au début du siecle par Guillain, Barré et Strhol, le syndrome de Guillain-Barré (SGB)
représente la forme la plus fréquente des polyradiculonévrites aigues (PRNA). Il constitue en
pédiatrie une urgence médicale qui nécessite un diagnostic rapide, et une évaluation immédiate
des criteres de gravité pour la mise en place d’un traitement adapté (1). Son incidence annuelle
varie dans le monde entre 0,6 et 4 pour 100.000 habitants (2).

Cette affection est due principalement a des lésions de démyélinisation segmentaire, et a
des infiltrats inflammatoires péri-vasculaires diffus touchant le systéme nerveux périphérique
(SNP). Sa pathogénie reléve d’un mécanisme auto-immun complexe encore incompléetement
élucidé.

Le syndrome de Guillain-Barré atteint tous les ages, les deux sexes et toutes les ethnies.
Sa description initiale a subit plusieurs changements durant ces 30 dernieres années, concernant
essentiellement le qualificatif de bénignité qui reste relativement attaché a cette maladie,
I’évolution des conceptions physiopathologiques ainsi que le protocole de prise en charge des
patients (24).

Le diagnostic du syndrome de Guillain-Barré repose principalement sur trois éléments :
un tableau clinique évocateur, une anomalie du liquide céphalorachidien (LCR) et un profil
évolutif bien déterminé.

La présentation clinique chez I'enfant n’est pas la méme que chez I’adule, et le pronostic
est le plus souvent meilleur tant immédiat qu’a long terme. De ce fait, les attitudes
thérapeutiques peuvent étre différentes bien qu’il n’y ait pas de consensus quant a l'utilisation
de certains outils thérapeutiques, surtout les échanges plasmatiques et les immunoglobulines
chez I’enfant (1).

Nous rapportons notre expérience a travers une série de 39 patients pour essayer de
mettre en évidence les particularités cliniques, évolutives et thérapeutiques du syndrome

de Guillain-Barré, au sein du service de pédiatrie A du CHU Mohammed VI de Marrakech.




PATIENTS
T .
| METHODES




I. TYPE D’ETUDE :

Il s’agit d’une étude rétrospective, qui concerne une série de 39 patients admis pour
syndrome de Guillain-Barré, hospitalisés au service de pédiatrie A de I’hopital mere-enfant du
Centre Hospitalier Universitaire Mohammed VI de Marrakech, et ceci depuis I'ouverture de

I’hopital mére-enfant au 28 février 2008, jusqu’au 31 décembre 2014.

Il. CRITERES D’INCLUSION :

Notre population est constituée de tous les patients hospitalisés au service de
pédiatrie A pour syndrome de Guillain-Barré, retenu sur :
- L’installation d’un déficit moteur touchant plus d’un membre relativement
symétrique.
- La modification des reflexes ostéo-tendineux (abolition ou atténuation).
- une évolution en 3 phases : la phase d’extension, la phase de plateau et la phase

de récupération.

lll. CRITERES D’EXCLUSION :

Nous avons exclu de cette étude :
- Les patients agés de plus de 15 ans.

- Toute PRNA dite secondaire a une étiologie : auto-immune, toxique, ou autres.




IV. RECUEIL DE DONNEES

Nous avons adopté pour I’ensemble de nos patients une fiche d’exploitation standardisée
(annexe 1), qui a permis I'étude des parameétres suivants : épidémiologiques, cliniques,

paracliniques, thérapeutiques, évolutives et pronostiques.

V. METHODOLOGIE STATISTIQUE :

L’'analyse descriptive a été réalisée par EVO-TEC (Evolution technology), bureau d’étude
en biostatistique et épidémiologie, et a consisté au calcul de fréquences absolues et relatives
pour les variables qualitatives, et des parametres de positionnement et de dispersion pour les
variables quantitatives (moyenne, écart-type).

La courbe de survie a été obtenue par la méthode de Kaplan-Meier.

L’ensemble des informations a été reporté dans un tableau Excel, et I'analyse statistique
a été effectuée a I’aide du logiciel SPSS version 19.0.

Le seuil de significativité était retenu pour un p < 0,05.




RESULTATS




I. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES

g
M

L’age des patients variait entre 10 mois et 14 ans, avec une moyenne de 6,85 ans.

2. Sexe

La répartition selon le sexe a montré une légére prédominance masculine avec un taux de

51,3%

H féminin

H masculin

Figure 1 : Répartition selon le sexe

3. Origine géographique

Durant la période de notre étude, la majorité des patients étaient originaires des zones

périurbaines (59%), suivies par les zones urbaines (28,2%).




Le syndrome de Guillain-Barré.
Expérience de la pédiatrie CHU Mohammed VI

M urbaine
M rurale

 Périurbaine

Figure 2 : Répartition selon I'origine géographique

4. Saison

Les pics de fréquence du SGB dans notre série ont été enregistrés en été (38,5%), suivi par

le printemps (25,6%).

W automne
mété
 hiver

M printemps

Figure 3 : Répartition selon la saison




5. Antécédents

- Parmi les 39 patients de la série, 76,9% étaient sans antécédents.

- un syndrome pseudo-grippal a précédé I'installation de la maladie dans 20,5% des

cas, et dans 2,6% des cas, le prodrome était un épisode de gastro-entérite.

20,5%

2,6%

Syndrome pseudo grippal
B Gastroentérite

M Aucun antécédent

Figure 4 :

Répartition des antécédents

Il. DONNEES CLINIQUES

1. Mode d’installation

Le mode d’installation du syndrome de Guillain-Barré était aigu chez 32 patients de notre

série (82,1%).

Tableau | : Répartition selon les modes d’installation

Nombre de patients

Pourcentage %

Installation aigiie 32 82,1
Installation subaigiie 7 17,9
Total 39 100




2. Déficit moteur

- Tous les patients de notre série présentaient un déficit moteur lors de I'admission.
- Les déficits moteurs étaient répartis ainsi : tétraplégie (43,6%), paraplégie (35,9%),

tétraparésie (15,4%), et paraparésie (5,10%).

5,10%

M paraparésie

M paraplégie

y

15,40% tétraparésie

M tétraplégie

Figure 5 : Répartition des déficits moteurs

- Les déficits moteurs étaient de caractere ascendant et symétrique dans 97,4% des

cas.

- Les forces musculaires aux membres inférieurs étaient plus touchées par rapport a

celle des membres supérieurs.

Tableau Il : Résultats du testing musculaire aux membres supérieurs

Résultats du .testmg Nombre de patients Pourcentage %
musculaire
0/5 1 2,6
1/5 9 23,1
2/5 6 15,4
3/5 2 5,1
4/5 5 12,8
5/5 16 41,1
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Tableau Ill : Résultats de testing musculaire aux membres inférieurs

Resultats du .testmg Nombre de patients Pourcentage %
Musculaire

0/5 1 2,6
1/5 24 61,5
2/5 3 7,7
3/5 6 15,4
4/5 5 12,8
5/5 0 0

3. Reflexes ostéo-tendineux

Dans notre série, la plupart des patients avaient des reflexes ostéo-tendineux abolis

(84,60%).

90,00% - 84,60%
80,00% -
70,00% -
60,00% -
50,00% -
40,00% -
30,00% -
20,00% -

10,30%

10,00% - 5,10%

0,00% -
Abolis Atténués Présents

Figure 6 : Répartition des modifications des reflexes ostéo-tendineux

4. Troubles de sensibilité

La sensibilité était conservée chez 69,20% des cas; 23,10% ont présenté des paresthésies

et 7,70% ont présenté une hyperesthésie.
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5. Atteinte des paires craniennes

Seulement 5,20% des patients de notre série présentaient une atteinte des nerfs craniens,

essentiellement du nerf oculomoteur commun (un cas), et oculomoteur externe (un cas), et

28,20% des cas présentaient des troubles de déglutition.

6. Troubles sphinctériens

Les troubles sphinctériens étaient présents chez 7,70% des cas,

I'incontinence urinaire.

7. Myalgies

Les myalgies étaient présentes chez 15,40% des patients.

représentés par

84,6

90
80

60
50

30
20

Figure 7 : Fréquences des différentes manifestations cliniques au cours du SGB

Il est a noter que 17,90% des cas présentaient des escarres

lors de I'admission au

service, développées durant le séjour en réanimation ou dues a un retard d’acces aux structures

de la santé.
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8. Etat hémodynamique et respiratoire

- Tous les patients de notre série étaient stables sur le plan hémodynamique.

- Un seul patient était géné sur le plan respiratoire (polypnée et signes de lutte).

I1l. DONNEES PARACLINIQUES

1. Dissociation albumino-cytologigue du LCR

- La ponction lombaire avec étude du liquide céphalo-rachidien a été faite chez 15
patients de notre série, soit 38,5% des cas.
- La dissociation albumino-cytologique (DAC) a été présente chez 9 patients, soit

un taux de 60%.

2. Electromyographie

L’électromyographie (EMG) a été réalisée dans 46,2% des cas de notre série aboutissant
aux résultats suivants :
- Vitesse de conduction nerveuse (VCN) effondrée (100%).
- Latence distale allongée (61%).

- Présence de bloc de conduction nerveuse (38,74%).

3. Autres examens paracliniques

3-1/ Bilan biologique

- Une hyperleucocytose a été notée chez 20,5% des cas.

- La CRP était positive chez 10,3% des cas.
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- La vitesse de sédimentation (VS) était accélérée chez 20,5% des cas.

- La glycémie a été réalisée chez 20,5% des cas, et n’a révélé aucune anomalie.

3-2/Bilan radiologie

Les examens radiologiques ont été réalisés chez 14 patients, et sont répartis ainsi :
- Radiographie thoracique : demandée chez sept patients.
- TDM cérébrale : demandée chez quatre patients, et dont les indications ne
figurent pas sur les dossiers.

- IRM médullaire : réalisée chez trois patients, et qui n’a révélé aucune anomalie.

IV. PRISE EN CHARGE

1. Durée d’hospitalisation

La durée d’hospitalisation des patients de notre série a varié entre 1 et 55 jours, avec

une durée moyenne de 13,05 jours.

2. Traitement spécifique

2- 1/Immunoglobulines (Ig 1V)

- Les immunoglobulines ont été administrées chez 18 patients de notre série
(46,2%).

- Ces patients ont recu des cures d’lg IV, a raison d’une seule cure chez 11
patients (28,2%), deux cures chez 5 patients (12,8%) et cinq cures chez 2
patients (5,1%).

- Les doses en immunoglobulines administrées sont réparties ainsi :

e Une dose de 1g/kg/j, pendant 2 jours (33,3%).
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e Une dose de 0,4g/kg/J, pendant 5 jours (7,7%).

e Une dose de 0,5g/kg/J, pendant 5 jours (5,1%).

2-2/Plasmaphéreése

L’échange plasmatique (EP) a été réalisé chez un seul patient de notre série, a raison de

cing séances au sein du service de réanimation pédiatrique du CHU Mohammed VI de Marrakech.

2-3/Corticothérapie
- Quatre patients de notre série ont recu une corticothérapie par voie veineuse

durant 5 jours, a base de méthylprédnisolone a dose de 1,73g/m2.

3. Traitement symptomatique

- Tous les patients présentant des escarres ont recu les soins locaux.

- Le nursing a été instauré chez tous les patients, et a consisté en un apport
nutritionnel, et changement de position et posture.

- Seuls deux patients dans notre série ont été mis sous anti-coagulation a base
d’énoxaparine, a raison de 0,2ml/jour pendant une durée de deux semaines.

- La kinésithérapie motrice a été réalisée chez tous les patients.

- Huit patients ont recu des séances de kinésithérapie respiratoire.

V. Evolution et pronostic

- Aucun déces n’a été noté dans notre série.
- Le transfert en réanimation a été nécessaire chez 6 patients, soit un taux de 15,4%.

- Larécupération a été compléte dans 46,2% des cas.
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Le syndrome de Guillain-Barré.
Expérience de la pédiatrie CHU Mohammed VI

- Des séquelles ont été notées dans 53,8% des cas, représentées essentiellement par
un déficit moteur résiduel (85,71%), et I'atténuation des reflexes ostéo-tendineux

(90,48%).

B Récupération compléte

B Récupération avec
sequelles

Figure 9 : Evolution des patients

19,05%

0%

M Paresthésies

B Tremblement d'attitude

= Abolition ou atténuation

des ROT

| Déficit moteur

Figure 10 : Répartition des séquelles
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DISCUSSION
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I. HISTORIQUE

Le syndrome de Guillain-Barré fut décrit la premiere fois en 1859 par, Jean-Baptiste et
Octave Landry de THEZILLAT (1826-1865) qui, publierent un cas de paralysie aigue ascendante
chez un jeune patient, qui décéda 8 jours apres le début de sa symptomatologie en manifestant
des signes d’asphyxie. Landry commenca alors une recherche bibliographique afin de réunir des
cas de ce qu’il nommait paralysie ascendante ou centripéte aigue.

En 1916, George Guillain (1876-1961), Jean-Alexandre Barré (1880-1967) et André
Strhol (1887-1977) furent une présentation a propos de deux cas durant la communication
princeps, concernant un syndrome caractérisé par « des troubles moteurs, 'abolition des
réflexes ostéo-tendineux (ROT) avec une conservation des réflexes cutanés, des paresthésies
avec troubles légers de la sensibilité objective, des douleurs a la pression des masses
musculaires, des modifications peu accentuées des réactions électriques des nerfs et des
muscles, de I’hyper albuminose tres notable du LCR avec absence de réaction cytologique ».

Vingt ans aprés, George Guillain reprend en 1936 la description de la symptomatologie
globale du SGB a travers une mémoire consacrée a I’étude du « Syndrome de polyradiculonévrite
avec hyper albuminose du LCR sans réaction cytologique et d’évolution favorable ». Cette reprise
a été marquée par I'analyse méthodique globale des troubles sensitivomoteurs et électriques
ainsi que les troubles reflexes et I’atteinte des paires craniennes.

En 1943, Bauwarth révele son hypothése concernant une éventuelle origine allergique du
syndrome de Guillain-Barré, Hypothése reprise six ans aprés, par Colares et Coll en 1949.

En 1960, 12 criteres diagnostiques ont été proposés par Osler et Sidell, pour définir le
syndrome de Guillain-Barré. Six ans plutard, seulement six criteres on été retenus par Mac
Farland et Col.

Asbury publie en 1960 d’autres critéres du SGB, englobant des données cliniques et
paracliniques qui furent actualisés en 1990 et qui sont les plus prises en considération

actuellement.
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Figure 11 : George Guillain (4) Figure 12 : Jean Alexandre Barré (4)

Figure 13 : Jean Baptiste Octave Landry (4)

Il. Rappel

1. Anatomopathologie

Le syndrome de Guillain-Barré est une pathologie neurologique distincte par sa
composante anatomopathologique inflammatoire, touchant le systéme nerveux périphérique (3,
4).

La premiere observation du cette composante lésionnelle du SGB a été faite par un

médecin Francais : Louis Duménil en 1864, a propos d’un cas d’une patiente agée de 71 ans,
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décédée cing mois apres l'installation progressive de symptdomes sensitivomoteurs. Durant
I’étude macroscopique, aucune lésion n’a été rapportée au sein des systemes nerveux central et
périphérique, par contre une atteinte distale des nerfs périphériques a été mise en évidence
lors de I'’examen microscopique. Cependant, cette observation de Duménil ainsi que d’autres
travaux qui ont vu la lumiére par la suite ont échoué a changer le qualificatif de pathologie
fonctionnelle tant lié au syndrome de Guillain-Barré (19).

Finalement, I’étude d’Eichhort en 1877 fut la premiére étude a avoir présenté une vraie
description de I’ensemble des lésions histologiques observées chez un patient atteint par le syndrome
de Guillain-Barré. Elle fut suivie par de nombreuses publications depuis 'année 1895 dans le but

d’enrichir les acquis histopathologiques dans la pathologie du systeme nerveux périphérique (19).

1-1 Formes Iésionnelles : (5, 6)

Deux principales lésions histologiques sont observées dans le SGB :
- Des infiltrats inflammatoires lymphocytaires et macrophagiques non spécifiques,
engainant les petits vaisseaux de I’endonerve et I’épinerve.
- Une démyélinisation segmentaire souvent sans atteinte axonale, expliquant la
tendance habituelle a la guérison, et la régression relativement rapide des

anomalies fonctionnelles.

1-2 Topographie lésionnelle : (5)

C’est un processus lésionnel diffus, touchant le systéeme nerveux central dans son
intégralité : plexus, troncs nerveux, racines antérieures et postérieures, terminaisons nerveuses
intramusculaires ainsi que les ganglions et les chaines sympathiques. Mais les lésions

prédominent essentiellement sur les racines antérieures et les chaines sympathiques.

1-3 Autres Iésions :
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L’altération des neurones moteurs au sein de la corne antérieure fait suite a une atteinte
axonale primitive. Il en est de méme pour les fibres cordonales postérieures dont I’altération est
habituellement secondaire a I’atteinte des fibres sensitives périphériques.

Malgré le caractere périphérique du syndrome de Guillain-Barré, certaines lésions du
systéme nerveux central peuvent prendre place dans le processus histopathologique, elles
consistent en infiltrats vasculaires péri vasculaires et méningés (5).

L'intérét de cerner le profil histologique du syndrome de Guillain-Barré réside dans la
bonne compréhension de I'origine des symptomes, l'intensité du tableau clinique et I’évolution
de la maladie. Dans ce cadre, plusieurs conséquences s’averent liées a ’ensemble des lésions
histologiques :

e le début brutal de SGB en corrélation avec le caractere aigue de la démyélinisation.
e lerisque d’atteinte axonale lorsque la démyélinisation dure dans le temps.

e la récupération spontanée est relativement rapide suite a la remyélinisation.

e L’instauration de séquelles motrices se fait lorsque la phase de plateau est

prolongée ou lorsque la remyélinisation a été loin de I'optimal (10, 22, 23).
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Le syndrome de Guillain-Barré.
Expérience de la pédiatrie CHU Mohammed VI

Figure 14, 15 : Démyélinisation axonale dans le cadre du syndrome de Guillain-Barré, ’axone
démyélinisé est entouré par le cytoplasme de la cellule de Schwann, alors gu’une autre cellule
de schwann, riche en granulations cytoplasmiques entre en contact avec I’axone. (De Prineas et

McLeod. «48»
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2. Etiopathogénie

Le syndrome de Guillain-Barré est bien le résultat de la démyélinisation aigue du nerf
périphérique, et plus rarement le résultat d’une agression axonale lorsque le processus de
démyélinisation est durable. L’étiopathogénie du SGB reste toujours un mystére, mais
I'implication d’un trouble immunitaire associant I’activation des lymphocytes T et une production
accrue d’anticorps dirigés contre les antigenes protéiques des fibres nerveuses périphériques est
fortement suspectée. Le déclenchement de cette réaction immunitaire incriminée dans la genése
de SGB, peut faire suite a plusieurs événements tels : une immunisation, des épisodes infectieux
a Epstein-Barr virus (EBV), Cytomégalovirus (CMV), Mycoplasma pneumoniae et campylobacter

jéjuni (C)), une chirurgie ou grossesse...(9).

2-1 La théorie immunoallergique :

Cette théorie suggere I'implication fondamentale des lymphocytes T sensibilisés par une
protéine antigénique de la myéline appelée protéine P2. Ces lymphocytes participent de facon
directe au mécanisme de la démyélinisation, et assurent [|’activation des macrophages
responsables de la destruction de la myéline (10).

D’autres molécules, autres que la protéine P2 font partie du mécanisme initiateur de cette
réaction immunitaire telle :

e La VCAM-1, protéine d’adhérence dont I’expression est accrue durant le SGB.
e Jla MMP-9 et MMP-3, détectées constamment dans les structures nerveuses

atteintes au cours du SGB ( métaloproteinases matricielles).

La composante immunitaire humorale dans la théorie immunitaire de la genese du SGB
n’est pas a omettre, surtout que la place du dysfonctionnement humoral a été attestée par
I’'amélioration des patients aprés échanges plasmatiques. L’injection de sérum de patients

atteints par le syndrome de Guillain-Barré directement dans le nerf a pu causer des lésions de
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démyélinisation, ce qui plaide pour I'implication des molécules immunitaires dans le processus
de démyélinisation (10).

Cette immunité humorale fait appel aux lymphocytes B, et de nombreux anticorps anti-
glycolipides (GD1b, GM1, GQ1b ...) qui participent a la démyélinisation au cours du syndrome de

Guillain-Barré.

2-2 Théorie post infectieuse :

Dans plus de 50% des cas, une infection datant de moins de 3 semaines a précédé
I’apparition du déficit moteur du SGB (11). Ces épisodes infectieux semblent non spécifiques, a
localisation le plus souvent respiratoire et gastro-intestinale. Plusieurs agents infectieux ont été
incriminés tels : Epstein Barr virus, herpes, varicelle zona virus, cytomégalovirus, virus de

I’hépatite, mycoplasma pneumoniae et campylobacter jéjuni (11).

a. Campylobacter jéjuni et SGB (11 -16)

De nombreuses observations sur la corrélation entre I'infection a campylobacter jéjuni et
le SGB ont été réalisées, basées sur des données bactériologiques et sérologiques estimant
gu’entre 14 et 40% des cas du SGB seraient consécutifs a une infection a campylobacter jéjuni
survenue généralement un mois avant I'apparition des signes cliniques. Cette incidence a pu
atteindre 66% dans certains pays asiatiques.

Sur le plan moléculaire cette corrélation entre campylobacter jéjuni et I’apparition des
manifestations cliniques du SGB est expliquée par un phénomene de mimétisme moléculaire
entre le lipopolysaccharide de certains sérotypes de campylobacter jéjuni et des gangliosides de
la membrane neurale qui sont représentés dans les synapses, les nceuds de Ranvier et dans la

myéline.

b. Cytomégalovirus et SGB (13)

Huit 2 quinze pour cent des cas de Guillain-Barré sont précédés par une infection a CMV.

Ces infections sont fréquentes, le plus souvent asymptomatiques. Le diagnostic d’une infection
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ou d’une réactivation a cytomégalovirus est généralement posé devant une élévation du taux
des IgM ce qui explique le recours a l'indexe d’avidité pour les IgG pour confirmer une
séroconversion récente.

Aucune particularité éléctrophysiologique n’a pu étre décelée dans les cas de SGB post
infection a cytomégalovirus. Cependant, des caractéristiques cliniques ont été identifiées telles :
la présence presque constante des troubles sensitifs, I'atteinte des paires craniennes, une
composante motrice moins importante, et une récupération retardée ainsi qu’un bon pronostic a

long terme.

c. Mycoplasma pneumoniae et SGB (17 ,18)

Le syndrome de Guillain-Barré associé aux infections a mycoplasma pneumoniae est rare.
Il n'a pas de spécificités cliniques ni thérapeutiques. Un seul cas sur 1000 infections a
mycoplasma pneumoniae va développer des complications neurologiques dont le SGB, et la place
d’une éventuelle antibiothérapie curative ou méme prophylactique reste encore mal explorée.

En effet, plusieurs observations de SGB ont été décrites ces derniéres années a la suite
d’événements : infectieux, traumatiques, chirurgicaux et gestationnels, faisant croire que cette
pathologie reste toujours a explorer dans tous ces aspects pour garantir une prise en charge

optimale et ciblée.

3. Physiopathologie

Durant ces dix derniéres années, observations et études ultra structurales sur des
prélevements et biopsies nerveuses réalisées chez de nombreux patients atteints du syndrome
de Guillain-Barré ont démontré que la démyélinisation dans sa phase initiale est survenue sur les
tissus infiltrés par les cellules inflammatoires. (19)

La migration des cellules inflammatoires depuis les vaisseaux vers le nerf périphérique

se passe en deux phases :
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e Libération des cytokines macrophagiques telles I'interleukine 2, I'IFN-y et le TNF-
alfa qui assurent la stimulation de I’expression des molécules d’adhésion a la
surface d’endothélium.

e Roulement des leucocytes a la surface endothéliale puis adhésion des cellules
immunitaires suite a ’expression des intégrines (10, 20, 21).

Le macrophage joue un réle primordial dans le processus inflammatoire accompagnant le
SGB, que ca soit par implication directe dans la destruction de la myéline ou dans la protéolyse
de la paroi endothéliale. Cette implication du macrophage fut alors I’objet de différentes études
de microscopie électronique dont celle de Wisnieski, faite sur un tissu nerveux périphérique
appartenant a un patient atteint de SGB. Seules les fibres nerveuses infiltrées par les
macrophages étaient démyélinisées selon ['étude, et les zones démyélinisées étaient
constamment celle localisées en superficie, directement en contacte avec les macrophages (19).

De méme, des macrophages issus de 7 patients atteints du SGB, prélevés dans les six
premiers jours de la phase de progression de la maladie, ont fait I'objet d’une autre étude
aboutissant au fait que ces macrophages libérent une quantité importante de cytokines par
rapport aux macrophages issus de patients atteints d’autres maladies non inflammatoires et
non démyélinisantes.

Quand aux lymphocytes T, de nombreuses preuves existent concernant le caractére actif
de ces cellules durant le syndrome de Guillain-Barré. Ces lymphocytes dits actifs peuvent
intervenir durant la progression de la maladie en initiant la prolifération des lymphocytes B, et
leur transformation en plasmocytes générateurs d’lg dirigées contre la myéline du systéme
nerveux périphérique. Les lymphocytes peuvent aussi intervenir en recrutant les macrophages ou

en attaquant directement les cellules de Schwann (8).
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Le syndrome de Guillain-Barré.
Expérience de la pédiatrie CHU Mohammed VI

Figure 16 : début de démyélinisation nerveuse en présence du lymphocyte (L)

et macrophage (M). (De Prineas et McLeod 1481, ] NewolSci 27, 42, 74, 58, 1976)

I1l. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES

1. Age

Le syndrome de Guillain-Barré atteint tous les ages (24). Sa fréquence dans I’enfance est
loin d’étre négligeable puisque 30% des patients ont moins de 20 ans, et parmi ceux-ci deux
tiers ont moins de 8 ans (1).

La prévalence du SGB chez I’enfant est significative entre 3 et 6 ans, la maladie est rare
par contre avant I’age de 2 ans (25).

Un cas de Guillain-Barré en période néonatale a été rapporté par Qudah (26), il s’agit

d’'un nouveau-né de sexe féminin ayant présenté des signe cliniques tels : une hypotonie
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généralisée, une aréflexie, faisant évoquer la maladie, confirmée par la suite a I’'aide de données
électrophysiologiques et évolutives.

L’age des patients de notre série varie entre 10 mois et 14 ans avec une moyenne de 6,85
ans. Parmi nos 39 patients, 17 avaient un age inférieur a 6 ans, 3 patients avaient un age
inférieur a 2 ans, dont le plus jeune était un nourrisson de 10 mois de sexe féminin, admis dans
un tableau d’hypotonie généralisée et d’aréflexie. La ponction lombaire (PL) a été réalisée sans
objectiver une dissociation albumino-cytologique, et [I’évolution a été marquée par la

récupération avec atténuation résiduelle des réflexes ostéo-tendineux.

Tableau VI : Moyenne d’age dans le SGB selon les études

Auteurs Pays Nombre de patients Moyenne d’age
Tabarki et coll (27) Tunisie 39 4
Khiari et coll (28) Algérie 22 5,6
Gire et coll (29) France 31 5,6 + 3
Delanoe (30) France 43 6
Notre série Maroc 39 6,85
2. Sexe

Les résultats des différents écrits scientifiques dans ce sens divergent, mais elles sont
plus pour une prédominance du sexe masculin (1, 7, 31).

Par contre I’étude de « Riggs », rapporte une prédominance féminine chez les enfants
atteints du SGB dont I’age est supérieur a 10 ans. Ceci expliquerait toujours selon cette étude la
fréquence de certaines maladies auto-immunes de la jeune femme (telles : Lupus érythémateux
disséminé, sclérose en plaque ...) et ce qui plaiderait pour la composante auto-immune de la
physiopathologie de syndrome de Guillain-Barré (32).

Dans notre série, nous avons noté une prédominance du sexe masculin, le sexe ratio était

de 1,05.
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3. Origine géographique

L’étude de Wu (34) rapporte que 93,6% des enfants atteints du syndrome de Guillain-
Barré provenaient de la compagne. Ceci a été relié au contexte socio-économique de la Chine.

La prédominance significative du syndrome de Guillain-Barré dans le milieu rurale a été
mise en évidence au Honduras (33) avec un pourcentage de 67%, en raison de bas niveau socio-
économique de la population selon les auteurs.

Une prédominance des patients atteints du SGB provenant des zones périurbaines a été

aussi notée dans notre étude (59%)

4. Saison

Une grande discordance existe dans les résultats des différentes études. Dans la
population générale, les auteurs ne retiennenent aucune recrudescence saisonniére.

- Marcoula et son équipe retrouvent, d’aprés une étude prospective entre 1996
et 2005 de 46 patients hospitalisés en nord-ouest de la Gréce une incidence
de 1,22 cas pour 100000 habitants ainsi qu’une forte saisonnalité pour le
printemps (35).

- En Chine du nord, une augmentation de la fréquence du SGB dans sa forme
motrice pure a été notée pendant les mois d’été (36).

- Wu, rapporte que 89,3% des patients de sa série ont été admis durant I’été et au
début de la période automnale (34).

- I’étude de Owen, note une fréquence importante des patients atteints du SGB
durant I'hiver et I’'automne (37).

- Au Koweit, les cas du syndrome de Guillain-Barré en pédiatrie ont été hospitalisés

essentiellement au printemps et en hiver (38).
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Dans notre série, nous avons noté une prédominance en été et au printemps puisque

64,1% des cas ont été hospitalisés au service durant cette période de I’année.

5. Antécédents

-Il s’agit des événements survenus dans les 30 jours qui précédent les manifestations
neurologiques. Chez 65% des patients, il existe généralement un antécédent infectieux, le plus
souvent viral non spécifique ni méme identifié des voies aériennes supérieures, ou du tractus
digestif (diarrhée) (39).

L’étude de Kaplan (40) sur 257 cas de SGB relate : 66% des cas ont présenté un prodrome
durant les deux semaines qui précedent I’apparition des manifestations neurologiques, répartis
ainsi :

+ 57% d’infections des voies aériennes supérieures.

+ 22% d’antécédents gastro-intestinaux.

Ce taux s’éleve a 90% lorsqu’on élargit le délai a un mois avant la survenue du premier
symptome neurologique (41).

Selon I’étude de Ropper, dans les 50 a 70% des cas, un syndrome fébrile est présent chez
I’enfant dans les quatre semaines avant I’apparition du SGB. Parmi les agents infectieux les plus
souvent identifiés : Campylobacter Jéjuni, le Cytomégalovirus, Epstein Barr virus, ainsi que le
mycoplasma Pneumoniae (42).

D’autre part, dans moins de 2 a 3 % des cas de SGB, nous retrouvons comme événement
prodromique une sérothérapie ou une vaccination (39, 43). Des cas de SGB ont été également décrits
au décours d’une intervention chirurgicale, de piqure d’insectes et de maladies éruptives (22, 23).

Dans notre série, 20,5% des patients avaient un syndrome pseudo-grippal, et 2,6%
seulement avaient manifesté un tableau digestif transitoire (diarrhée, vomissement) durant la

phase prodromique.
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IV. DONNEES CLINIQUES

1. Mode d’installation

L'installation du syndrome de Guillain-Barré est brutale ou rapidement progressive, elle
correspond théoriquement a I'apparition du premier signe neurologique (44, 45). Ceci rejoint les

résultats de notre étude ou le début était aigu dans 82,1% des cas.

2. Déficit moteur

Selon les criteres d’Asbury et Cornbalth, le syndrome de Guillain-Barré est habituellement
responsable d’une tétraplégie ou tétraparésie aréflexique aigue, a caractere symétrique (36, 43,
46). Ce déficit moteur est mis en évidence dés la premiére consultation dans 70% des cas, révélé
par une difficulté a marcher, a se relever ainsi que par un fourmillement désagréable des
extrémités. Il traduit dans sa forme typique une vague déficitaire bilatérale, symétrique et
ascendante touchant alors I'ensemble de la musculature des membres, du tronc et de la face,
d’aggravation plus ou moins rapide (47).

La mesure du déficit moteur et de son retentissement fonctionnel peut s’effectuer
par la mesure muscle par muscle de la force musculaire, selon une classification
internationalement reconnue (48,49), variant de 0 a 5. Toutefois, cette méthode est longue et
difficile a mettre en pratique surtout a la phase aigué. C’est la raison pour laquelle un score
fonctionnel de force musculaire (50) plus simple a été réalisé, puis remplacé par L'échelle de
Hughes (48, 49), qui permet de quantifier les grandes étapes de la maladie et de juger certains
essais thérapeutiques.

Tous nos patients ont présenté un déficit moteur a leur admission. Ce déficit a été
ascendant et symétrique dans 97,4% des cas; 43,6% des patients étaient tétraplégiques et 35,9%

paraplégiques. Ce déficit moteur était plus profond aux membres inférieurs qu’aux supérieurs,
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puisque 64,1% des cas de notre série avaient de forces musculaires cotées a moins de un
cinquieme aux membres inférieurs, alors que 53,9% des cas avaient des forces musculaires

totalement conservées aux membres supérieurs.

3. Reflexes ostéo-tendineux

La paralysie au cours du SGB est accompagnée habituellement d’une diminution franche
ou le plus souvent de I’abolition des ROT (43). Les données classiques rapportent une notion
d’aréflexie généralisée dans 60 a 80% des cas, toutefois ces reflexes peuvent rester intacts vue
la distribution multifocale des lésions de démyélinisation et la possibilité de préservation de
certains territoires nerveux (47).

Ceci rejoint les résultats de notre étude ou I’abolition des reflexes ostéo-tendineux a été

notée chez 84,6% des enfants.

Tableau V : Tableau comparatif des taux d’aréflexie entre les études

Etude Pays Fréquence de I'aréflexie
Barisic et al (51) Croatie 100%
Hicks et al (52) Etats Unis 94%
Mateen et al (53) Inde 88%
Notre série Maroc 84,6%

4. Troubles de sensibilité

La majorité des auteurs souligne la fréquence importante des troubles de sensibilité
détectés chez les enfants atteint du SGB, ces troubles peuvent a la fois précéder, suivre ou
apparaitre de facon concomitante au déficit moteur (23, 47).

IIs se manifestent généralement par des fourmillements et des picotements qui peuvent
étre la source d’un certain handicap moteur, vue I'immobilisation imposée par la douleur (23).

Dans notre série, les troubles de sensibilité ont été retrouvés chez 30,8% des cas.
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Tableau VI : Comparaison de notre étude avec les données de la littérature

selon |’'atteinte sensitive

Etude Pays Fréquence de I’atteinte
sensitive
Hicks (52) Etats-Unis 54%
Vanessa (54) Brésil 6,6%
Siala (55) Tunisie 39,8%
Notre étude Maroc 30,8%

5. Atteinte des paires craniennes

Les paires craniennes sont fréquemment atteintes au cours du syndrome de Guillain-
Barré. Le nerf facial est par ordre de fréquence le plus souvent touché, Son atteinte est
responsable d’une diplégie faciale chez 53% des cas, suivie par les nerfs oculomoteurs dans 9 a
30% des cas (23, 56).

Il faut bien noter que chacune des paires craniennes peut étre affectée, exemple :

- Le nerf acoustique ou VI, puisque les différentes études électro physiologiques
ont mis en évidence son atteinte démyélinisante au cours du SGB

- Le nerf trijumeau responsable des paresthésies faciales

- L’atteinte du Xll responsable des anomalies de mastication et de la déviation de la
langue observée chez les patients touchés par le SGB (57 ,58).

Dans ce méme cadre, celui de I'atteinte des paires craniennes, s’integre I'ophtalmoplégie
suite a l'atteinte des nerfs oculomoteurs dans le syndrome de Miller-Fisher. Cette variante
clinique du SGB se caractérise par la triade ophtalmoplégie, ataxie et aréflexie tendineuse. La
maladie débute par une diplopie ou par des troubles de la marche, et s’étend en 6 jours en
moyenne jusqu’a I’ophtalmoplégie externe compléte (30%), une mydriase (42%), et I'atteinte
d’autres paires craniennes (59).

Dans notre série, seulement deux cas ont présenté une atteinte des paires craniennes

intéressant les nerfs oculomoteurs commun (un cas) et externe (un cas).
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Les troubles de déglutition

Les paralysies du carrefour aérodigestif représentent un élément de gravité, et une
éventualité redoutable dans 20 a 30% des cas des patients atteints du SGB. Ces paralysies
doivent étre recherchées de facon quotidienne chez les patients. Elles expriment une atteinte des
nerfs mixtes du bulbe, réalisant un tableau de paralysie pharyngo-laryngée (58).

Les troubles de déglutition ont été notés chez 28,20% des cas dans notre série ce qui

rejoint les données de la littérature.

6. Troubles sphinctériens

L’atteinte sphinctérienne n’est pas totalement rare, estimée dans sa plus grande
fréquence entre 27 a 32% des cas, elle est souvent de caractére transitoire. Toutefois, les
troubles sphinctériens conservent une grande valeur dans le diagnostic différentiel.

Dans notre série d’étude, les troubles sphinctériens ont été présents chez 7,7% des cas.

7. Myalgies

Les données classiques soulignent leur fréquence importante chez I’enfant. Ce dernier se
plaint alors de douleurs diverses : myalgies, cervicalgies, lombalgies... qui, transitoirement
peuvent engendrer des erreurs diagnostiques (23 ,47).

Les myalgies ont été retrouvées dans 15,40% des cas de notre série.

8. Etat hémodynamique et respiratoire

L’évolution du SGB est caractérisée par la progression des déficits tant en intensité qu’en
territoires touchés durant la phase d’extension. Ces signes déficitaires sont a leur acmé durant la
phase de plateau, durant laquelle I'aggravation peut survenir a tout moment par I'apparition des

signes d’insuffisance respiratoire et des troubles dysautonomiques (57, 60).
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a. L’insuffisance respiratoire :

Au cours du SGB, elle est induite par la parésie des muscles respiratoires. Elle se
manifeste cliniguement par une limitation de [I’ampliation thoracique, une respiration
superficielle, et des signes de lutte. La surveillance de I’état respiratoire est capitale car les
détresses respiratoires demeurent la principale cause de séjour en réanimation dans diverses
séries d’étude (23, 47, 61).

Dans I’étude pédiatrique de Wu comportant 504 cas, 68% des cas ont développé une
paralysie des muscles respiratoires et 39% parmi ceux-ci ont eu une trachéotomie (34).

Dans notre série, seulement un seul patient était géné sur le plan respiratoire a son
admission (encombrement bronchique et signes de lutte respiratoire), ce patient a bien évolué
sous kinésithérapie respiratoire et surveillance rapprochée au sein du service, et n’a pas
nécessité le transfert en réanimation pédiatrique. D’autre part, I’hospitalisation en réanimation
fut nécessaire pour 6 enfants ayant développé une détresse respiratoire sur troubles de

déglutition.

b. Troubles dysautonomiques :

Reconnus comme complication fréquente du SGB, les troubles dysautonomiques ont une
fréquence treés importante chez les enfants atteints du syndrome de Guillain-Barré en raison de
la fragilité du systéme nerveux végétatif, cette fréquence dépasse 65% dans de nombreux écrits.
Ces troubles sont d’évolution fatale puisqu’ils engendrent 3 a 14% des déceés en unités de soins
intensifs (44).

Leurs manifestations cliniques sont nombreuses et variées :

- Les troubles cardio-circulatoires tels : la tachycardie, bradycardie, les troubles
du rythme cardiaque, et les instabilités tensionnelles responsables de 24% des
déces (62).

- Les troubles digestifs : a type de constipation, diarrhée, iléus paralytique et

dilatation gastrique aigué.
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- Troubles transitoires de la régulation thermique : a type de fievre et
hypothermie.

- Troubles vasomoteurs

- Troubles des sécrétions lacrymales et salivaires.

- Troubles de la sudation.

Dans notre série, tous les patients étaient stables sur le plan hémodynamique, et aucun

trouble dysautonomique n’a été mentionné sur les dossiers des patients.

V. DONNEES PARACLINIQUES

1. Dissociation albumino-cytologique du LCR

Chez les patients atteints du SGB, la formule du LCR est habituellement marquée par la
dissociation albumino-cytologique, avec une hyperproteinorachie supérieure a 0,45g /I pouvant
atteindre des taux importants dépassant 10 g/l sans réaction cellulaire. Cette perturbation de la
composition du LCR arrive généralement a partir de la 2eme semaine depuis le début de la
maladie. Il faut noter que I'absence de modification pathologique du LCR n’élimine en aucun cas
le diagnostic du SGB si les autres signes sont présents et typiques (43).

Dans notre série, la dissociation albumino-cytologique a été retrouvé dans le LCR de 9

enfants sur 15 ayant eu une PL (60 % des cas).

2. Electromyographie

C’est un outil primordial dans I'appui du diagnostic du SGB. Malgré I’absence des signes

caractéristiques au début de la maladie sur les tracés éléctromyographiques et la difficulté a les
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mettre en évidence surtout a I’échelle axonale, ’EMG témoigne de la dénervation musculaire au
cours de I'atteinte par le SGB (63, 64).

Chez l’enfant, sa mise en ceuvre est un peu délicate, demandant un minimum de
coopération. Cet examen ne doit étre ni douloureux ni inconfortable, car la peur devient alors
équivalente a un processus nociceptif, et son interprétation doit prendre en considération le
degré de maturation du systéme nerveux de I’enfant.

Dans le SGB, les signes électriques prédictifs d’'un mauvais pronostic sont : la
diminution de I'amplitude de la réponse motrice, I'inexcitabilité nerveuse et la présence de
fibrillation au repos. Ces signes témoignent souvent d’une perte axonale associée, avec un
risque élevé de séquelles motrices séveres (65-67).

Les données classiques parlent d’aspects pathologiques sur 'EMG mis en évidence dans
40% des cas de malades atteints du SGB. Ces aspects pathologiques ont été classés par une
étude récente de Bradshaw en trois ou quatre catégories : I’abolition du reflexe H (97%),
I’allongement des latences F (84% des cas), la diminution d’amplitude des latences distales
motrices (71% des cas), et les blocs de conduction dans 30 a 40% des cas (63, 68).

Dans notre série, 'EMG a été réalisée dans 46,2% des cas. Tous ces patients avaient une
vitesse de conduction nerveuse diminuée (100%), dans 61% des cas les latences distales ont été
allongées, et le bloc de conduction a été présent chez 38,74% des cas.

L’EMG de contrble n’a été réalisée chez aucun de nos patients. La plupart des auteurs
pensent que I'EMG de contréle n’a pas un grand intérét, car I’évolution des anomalies
n'est pas bien corrélée a la clinique. Cependant, certains auteurs pensent que effectuer
’EMG de controle permet de faire un bilan lésionnel plus complet et donc plus objectif que

I’examen initial (69).
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3. Autres examens paracliniques

3-1/ Bilan biologigue

Les examens classiquement réalisés lors de I'hospitalisation sont en général sans
anomalie. Cependant, on peut trouver chez certains patients quelques modifications telles :
- Une hyperleucocytose a prédominance neutrophile sur ’lhémogramme.
- Un syndrome inflammatoire biologique (vitesse de sédimentation accélérée et
d’un taux élevé de fibrinogene).
- Une hyponatrémie a natriurése conservée.
- Une légere hyperglycémie.
Dans notre série, I’hyperleucocytose a prédominance neutrophile a été observée chez 20,5%
des cas, la VS a été accélérée chez également 20,5% des cas, 10,3% des cas avaient une CRP élevée, et

les glycémies réalisées chez 20,5% des cas n’avaient pas révélé d’anomalies.

3-2/Bilan radiologigue

Le bilan radiologique s’avere sans grande utilité dans le diagnostic du SGB, en raison de
son faible apport, et la non spécificité des résultats. L'IRM médullaire semble étre I’examen le
plus demandé, elle peut aider dans le diagnostic de syndrome de Guillain-Barré, en montrant
une prise de contraste anormale au niveau du cone terminal de la queue de cheval ou des
racines nerveuses lombaires, sans anomalies morphologiques ni changement de signal en T1 et
T2. Elle peut également éliminer les diagnostics différentiels de paralysie aigue notamment les
compressions médullaires (70-72).

Dans notre série, I'IRM médullaire a été réalisée chez trois patients, et les résultats n'ont

révélé aucune anomalie.
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3-3/ Bactériologie — virologie

De nombreuses études rapportent que 70 a 80% des patients qui vont développer un SGB,
ont présenté dans les semaines qui précedent le début de la maladie, un événement infectieux
dont la nature est variable sans aucune spécificité de caractere (73).

Plusieurs infections peuvent initier un SGB, au point qu’on le considéere comme étant le
prototype d’une maladie post infectieuse, faisant suite a des épisodes infectieux a
Campylobacter jéjuni, Cytomégalovirus et Mycoplasmae pneumoniae le plus souvent (39).

L’association du SGB avec une infection a CJ est retrouvée dans 14 a 40% des cas selon
les séries (74), et I'infection récente a CMV est retrouvée dans 15% des cas de SGB (75).
Cependant, le SGB consécutif a une infection a Mycoplasme a été signalé de facon rare
dans la littérature, réputé d’'une atteinte neurologique moins sévére avec une meilleure
récupération (76).

Dans notre série, aucun patient n’a bénéficié d’'un examen a visée bactériologique ou

virologique faute de techniques diagnostiques du laboratoire.

VI. PRISE EN CHARGE

1. Durée d’hospitalisation

Le SGB est une urgence diagnostique et thérapeutique. Sa prise en charge doit étre
réalisée dans des conditions convenables, au sein d’un service de pédiatrie qualifié ou dans une
réanimation pédiatrique, lorsque les critéres de réanimation s’imposent. Le traitement du SGB
dispose de deux objectifs principaux :

- Améliorer le pronostic vital en préservant les fonctions vitales.
- Améliorer le pronostic fonctionnel en limitant I'extension des déficits et en

accélérant le processus de récupération.
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Dans notre série d’étude, la durée moyenne d’hospitalisation était 13,05 jours. Cette
durée courte comparée aux données de la littérature, peut étre expliqué par le qualificatif de
stabilité des patients admis au service, ainsi que les moyens mis en ceuvre pour assurer une

bonne évolution de la maladie chez les patients hospitalisés.

Tableau VII : Comparaison des durées moyennes d’hospitalisation

Etude Durée moyenne d’hospitalisation
Ropper et Shahini (63) 61 jours
Bouche (63) 53,3 jours
Notre série 13,05 jours

2. Traitement spécifique

2-1/Immunoglobulines

a. Mécanisme et principe

L'utilisation des immunoglobulines dans le traitement des patients atteints du SGB a été
inspirée des progrés dans la compréhension des mécanismes physiopathologies de cette
maladie. Vue l'efficacité des fortes doses d’immunoglobulines intraveineuses dans certaines
maladies auto-immunes, de nombreux essais ont vu le jour dans le but de prouver la place des
immunoglobulines dans la prise en charge du SGB. Les immunoglobulines auraient selon ces
essais, plusieurs points d’action : action immunosuppressive, blocage des auto-anticorps,

éliminations des complexes immuns circulants et initiation de la régénération (77).

b. Efficacité et protocoles

La premiére étude a avoir démontré I'efficacité des immunoglobulines dans la prise en
charge du SGB s’est déroulée en 1992 (78). Elle a été suivie aprés par des études plus récentes,
dont une étude Néerlandaise, de Van der Meché et Dutch Guillain-Barré Study Group qui a

comparé les échanges plasmatiques durant les 14 premiers jours et les immunoglobulines a
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dose de 0,49 /kg/j pendant 5 jours. Cette étude a confirmé que ces derniers sont au moins aussi
efficaces que les échanges plasmatiques avec moins d’effets secondaires (46, 79).

Les immunoglobulines sont employées selon différents protocoles (0,4g/kg/j
pendant 5 jours, 1g/kg/j pendant 2 jours) (80). Un essai multicentrique randomisé porté
sur 95 enfants a comparé entre les enfants ayant recu un traitement court en 2 jours et ceux
ayant recu un traitement en 5 jours. Cette étude a conclu qu’'il n’y a pas de différence
significative entre [I'efficacité des 2 protocoles, sauf qu’ils ont remarqué plus de rechute et

de complications avec un traitement court (81).

c. Indications et effets secondaires :

L’administration des immunoglobulines est indiquée essentiellement dans les cas
séveres, en cas de contre indication a I’emploi des plasmaphéréses, et chez le petit enfant. Les
effets indésirables sont rares, les Ilg semblent étre bien tolérées hormis certains cas de réactions
anaphylactiques, d’accidents thromboemboliques, et de manifestations neurologiques (82-83).

Les immunoglobulines ont été administrées chez 18 patients de notre série, selon les
différents protocoles décrits, et aucun effet secondaire n’a été constaté durant les suites
thérapeutiques.

Il est a noter que ces immunoglobulines, a base d’lg humaines polyvalente, sont
disponibles a l'institue Pasteur. Leur cout élevé reste I'inconvénient principal (2750 Dirhams

/flacon).

2-2/ plasmaphéreése

La découverte d’une substance myélotoxinique dans le sérum des patients atteints du
SGB a conduit a proposer les échanges plasmatiques comme moyen thérapeutique (46). Vers la
fin des années 70, de nombreuses séries rapportaient I'efficacité des échanges plasmatiques

(EP). Une premiére étude randomisée de Greenword et Coll ne confirmait pas ces résultats,
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puisque le délai d’inclusion était trop long, et I'effectif était atteint d’une forme particuliéerement
sévere du SGB (84).

Dans les années qui suivent, d’autres études randomisées ont vu le jour, dont trois
principales études randomisées contre placébo qui ont confirmé I’effet bénéfique des EP. L’étude
Suédoise d’Osterman et Coll (85), a rapporté des délais diminués de reprise de la marche chez le
groupe échangé. L’étude nord Américaine de Guillain-Barré Study Group (86), et I'étude
Francaise de la Frensh Coopérative Group on plasma exchange (87), ont mis en évidence une
réduction significative de la durée de ventilation mécanique et du délai de reprise de la marche.
Toutefois, les échanges plasmatiques sont moins recommandés chez I’enfant étant donné la
lourdeur de la mise en place de cette thérapeutique (nécessité d’'un appareillage spécifique et
d’unités spécialisées formées) et par une limite inférieure du poids (10-15 kg).

Dans notre série, seulement un enfant a été traité par les échanges plasmatiques a raison
de 5 séances réalisées au sein du service de réanimation pédiatrique. Cet enfant a bien évolué

par la suite, tout en gardant des réflexes atténués.

2-3/Corticothérapie :

La corticothérapie n’a pas réussi a prouver sa place dans I'arsenal thérapeutique du SGB.
Depuis sa premiére utilisation durant les années 1950, elle ne s’est pas révélée efficace dans les
différents essais thérapeutiques quelles que soient les modalités et les doses utilisées (88 ,89). Il
y a méme ceux qui parlent de son effet néfaste durant le processus de régénération (90).

Cependant, certaines études récentes rapportent un effet bénéfique de la corticothérapie
dans la prise en charge de la composante algique du SGB aprés échec des antalgiques (91).

Quatre de nos patients ont recu une corticothérapie a base de méthylprédnisolone
injectable. La corticothérapie chez ces patients a été indiquée dans un but antalgique selon la

dose recommandée (1,73g/m?2).
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3. Traitement symptomatique

I a pour but de prévenir et prendre en charge des éventuels incidents qui peuvent
accompagner la survenue du SGB, et par ceci il contribue au raccourcissement de la période

d’évolution de la maladie, ainsi que la durée d’hospitalisation des malades.

3-1/La rééducation :

La rééducation est un élément majeur du traitement qui sera adaptée en fonction des
phases de la maladie. Elle a pour objectif de prévenir les complications, de favoriser la
récupération, et de limiter les séquelles.

La kinésithérapie motrice permet la prévention des rétractions tendineuses lorsqu’elle est
faite précocement. Malgré les meilleures prises en charges, 6 a 8% des enfants atteints du SGB
garderons des séquelles motrices a types de steppage et de géne aux mouvements fins des
extrémités (25).

Les séances de kinésithérapie respiratoire tiennent une place essentielle dans la
prévention et le traitement des complications d’ordre respiratoire du SGB. Les percussions
thoraciques et les vibrations thoraciques sont les techniques qui, associées au drainage postural,
ont des effets potentialisés par I’accélération du flux expiratoire.

Dans notre série, les séances de Kinésithérapie motrice ont été instaurées chez tous les
patients, et les huit patients génés sur le plan respiratoire ont recu des séances de kinésithérapie

respiratoire quotidiennes.

3-2/ L anti-coagulation :

Les accidents thromboemboliques sont responsables de déces a la phase aigue ou de
récupération de la maladie, bien que moins fréquents chez I’enfant, ils doivent étre efficacement
prévenus. La prévention peut se faire éventuellement par la mobilisation passive des membres,

les changements positionnels pluriquotidiens ainsi que par I’anti-coagulation a dose préventive.
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Dans notre série, seuls deux patients ont recu une anti-coagulation a visée préventive,

alors qu’elle a été supplantée par la mobilisation passive pour les autres patients.

3-3/Autres mesures :

Par I'intermédiaire de perfusions et de sonde naso-gastrique, I'apport calorique doit étre
assuré afin de maintenir le patient dans un état d’homéostasie optimale. En sauvegardant cet
équilibre nutritionnel on s’oppose a la création d’un terrain d’amyotrophie et dénutrition et a la
constitution d’escarres. Les escarres ont été retrouvées chez 7 patients de notre série, et leurs

évolutions étaient favorables sous soins locaux.

VII. Evolution et pronostic

1. Mortalité et transfert vers unité de soins intensifs

Le syndrome de Guillain-Barré a conservé son image d’apparente bénignité en raison de
son évolution rapidement régressive. Plusieurs patients survivent au SGB malgré la survenue de
nombreux incidents pouvant engager le pronostic vital, tels la ventilation mécanique prolongée,
les infections, et les fluctuations menacantes de la pression artérielle et de la fréquence
cardiaque qui nécessitent le transfert en réanimation.

Le taux de mortalité a clairement baissé ces 30 derniéres années, de 25% a un
pourcentage proche de 5% (87-92). Cette diminution s’explique par I'amélioration de la prise en
charge, la mise en ceuvre de procédures de lutte contre les infections nosocomiales, les
complications de décubitus, ainsi que les troubles dysautonomiques (73,93).

Dans notre série d’étude, aucun décés n’a été enregistré, et seulement 15,4% des cas ont
nécessité un transfert vers la réanimation pédiatrique pour une surveillance plus approchée des

parameétres vitaux.
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Tableau VIl : Tableau comparatif du taux de mortalité entre les études

Etude Nombre patients Taux de mortalité
Khiari (94) 22 0%
Ramirez (95) 414 2,9%
Hallawa (96) 50 16%
Incecik (97) 46 2,1%
Notre série 39 0%

2. Pronostic et séquelles (22, 23, 98-103)

Le pronostic des patients atteints de SGB a été nettement transformé par I’lamélioration de la
prise en charge, et le progrés dans les moyens thérapeutiques. Bien que les valeurs exactes varient
d’'une étude a un autre, la perspective générale pour le patient atteint du SGB est relativement
optimiste.

Chez les patients atteints du SGB, la guérison peut étre totale dans 50 a 90% des cas,
mais certains patients peuvent garder des anomalies persistantes légéres sans impact sur la
fonction a long terme, et 5 a 15% vont rester invalides a long terme.

La récupération chez les patients de notre série a été totale dans 46,20% des cas, et
53,80% des cas ont récupéré avec des séquelles, essentiellement un déficit moteur résiduel dans
85,71% des cas et des réflexes atténués dans 90,48% des cas, d’autres ont gardé une abolition
des reflexes ostéo-tendineux (9,52%), ou des paresthésies (19,05%). Les rétractions tendineuses
n‘ont été retrouvées chez aucun de nos patient vue la précocité de l'instauration de la
rééducation motrice et I'implication des parents dans I'approche préventive par des mesures
éducatives. L’évolution a long terme était difficile a évaluer, car la majorité des patients ont été
perdus de vue aprés un délai évolutif de 6 mois. Ainsi, il conviendrait ultérieurement d’instaurer
un suivi spécialisé prolongé, afin de disposer de données évolutives plus précises.

Ces variations concernant le devenir des malades ont fait I’objet de plusieurs publications

qui restent dans I’ensemble non concluantes. Toutefois, quelques facteurs étaient identifiés
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comme étant de mauvais pronostics par la majorité des auteurs, ils sont représentés
essentiellement par :

< L’age supérieur a 5 ans chez I’enfant.

% L'existence d’une diarrhée dans les antécédents.

< Une phase d’extension de durée courte, inférieure a 7 jours.

< L’intensité du déficit moteur maximal.

% La nécessité de recourir rapidement a la ventilation mécanique.

< Une phase de plateau longue, supérieure a 7 jours.

< Une diminution de I'amplitude de la réponse motrice (inférieure a 20%) lors de la

stimulation électrique distale, traduisant une Atteinte axonale.

Dans notre étude, vue la taille de I’échantillon réduite et le fait que les résultats visant la
recherche de facteurs prédictifs seront entravés par le manque de suivi a long terme, nous avons
essayé par la réalisation d’une courbe de survie en adoptant la technique de Kaplan Meier de
retrouver une corrélation entre la durée d’hospitalisation et le risque de mortalité des patients
atteints du SGB de notre série.

Survie
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1,0 e —t—  Censure
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0,477

0,29

0,07

T T T T T T T
0 10 20 30 40 50 60

Durée d’hospitalisation en jours

- 47 -



Figure 18 : courbe de survie des patients en fonction de la durée
d’hospitalisation (technique de Kaplan Meier).
Il s’est avéré a partir des résultats de la courbe que le risque que le patient décéde s’éléve

au moment que sa durée d’hospitalisation augmente. Cela rejoint I'ensemble des études
réalisées dans le cadre de la mise en évidence de facteurs de mauvais pronostic au cours d’une
atteinte par le SGB pour les raisons suivantes :
- L’extension rapide de la paralysie et le déficit moteur maximal dans le cadre du SGB
sont responsables de I'allongement du séjour des patients en hospitalier.
- La majorité des patients sont déclarés sortants en phase de récupération, donc une
phase de plateau étendue signifie forcément une durée d’hospitalisation plus longue.
- La présence d’atteinte axonale aboutie au ralentissement de la régénération, et

donc au séjour long en hospitalier.

D’autre part, vue la corrélation entre durée d’hospitalisation et risque de mortalité des
patients de notre série, il s’avére convenable de prendre en charge les patients atteints du SGB
dés la phase aigue, en mobilisant les équipes de prise en charge et en utilisant les moyens

thérapeutiques a la disposition.
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CONCLUSION
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Le syndrome de Guillain-Barré est une maladie neurologique périphérique a caractére
régressif, entrant dans le cadre des polyradiculonévrites aigues inflammatoires. C’est la cause la
plus fréquente des paralysies aigues flasques ascendantes et extensives depuis la disparition de

la poliomyélite.

A travers une série de 39 patients de la pédiatrie du CHU Mohammed VI, nous avons mis
le point sur cette affection grave, nécessitant une prise en charge spécialisée multidisciplinaire
au sein de structures sanitaires qualifiées. Le SGB est une maladie évolutive et un examen
neurologique précis et répété permettra le plus souvent de confirmer le diagnostic, de
juger de [I'évolutivité de la maladie et donc de sa gravité potentielle. Les examens

complémentaires sont essentiellement utiles pour éliminer une autre pathologie.

Bien que [I'évolution classique soit le plus souvent bénigne, le syndrome de
Guillain-Barré garde un potentiel de sévérité qui ne doit pas étre négligé, du fait de Ila
possibilité de complications respiratoires et/ou dysautonomiques, pouvant étre a I’origine du
déces. Cependant, depuis ['utilisation des thérapeutiques spécifiques, des progrés en

réanimation et de soins préventifs des patients alités, la mortalité a considérablement chuté.

Des études prospectives consacrées spécifiquement au SGB de I'enfant, seraient plus
intéressantes, afin de trouver un protocole international pour une prise en charge optimale de
cette maladie. L’attitude thérapeutique vis-a-vis des enfants atteints par cette pathologie n’est
toujours pas clairement codifiée, aussi bien en ce qui concerne le type de traitement employé en
fonction de la gravité du tableau clinique, que pour la posologie des immunoglobulines

intraveineuses.

Les prochaines années verront sans doute le développement de nouvelles
thérapeutiques, visant a diminuer la mortalité et le pourcentage des séquelles motrices

majeures de ce syndrome.
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Annexe 1

Fiche de recueil des données

Identité :
-Nom : - Prénom :
-Age : -sexe :
-Origine : urbaine O périurbaine O rurale O
-Saison
Antécédents :
-Vaccination récente : oui a non O
préciser :
-Syndrome pseudo grippal : oui O non O
-Gastroentérite : oui a non O
-Prise médicamenteuse : oui O non 0O
préciser :
-Hépatite, varicelle : oui O non 0O
-autres
Signes cliniques :
-Mode d’installation : aigue 0O subaigie O
-Déficit moteur : oui O non O
*type
*Caractére ascendant : oui | non O
*Caractere symétrique : oui O non O
-force musculaire
*membres supérieurs : /5
*membres inferieurs /5
-Réflexes ostéo-tendineux : présents O atténués 0O absents O
-Etat hémodynamique : TA= mmhg Fc=
bpm
-Etat respiratoire : Fr= cpm Sa02= %
* Signes de lutte : oui O non O
* Encombrement bronchique : oui 0O non O
-Trouble de déglutition : oui 0O non O
-Troubles sphinctériens : oui 0O non O
préciser :
-Atteinte des paires craniennes : oui O non O
préciser :
-myalgies : oui O non O
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Trouble sensitif
hyperesthésie

Paraclinique :
-Ponction lombaire : faite non faite O
*Albuminorachie :
*cytologie du LCR :
*dissociation : oui | non O
-Electromyographie : faite O non faite O
*Vitesse de conduction: O normale O
diminuée
* Latence distale : normale O allongée O
* Bloc de conduction : présent absent 0O
-Bilan biologique :
*NFS : Hb : g /dl GB : E/mm3 PLQ :
E/mm3
* CRP ;
*Vs
* Glycémie :
-bactériologie : cmMv O HIV O g o
EBY 0O HVB O
-Imagerie : faite O non faite O
* Préciser :
* Résultat :
Prise en charge :
-Durée d’hospitalisation : jrs
—-Cure d’'immunoglobulines : recue O non recue 0O
*Nombre de cures :
* Dose /jr
*Durée
-Corticothérapie recue O non recue O
*Molécule :
* Dose /jr
*Durée
-Plasmaphérése faite O non faite O

paresthésie O

hypoesthésie O

Sensibilité conservée O

*Nombre de séances :
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-Nursing
Anticoagulant

Kinésithérapie
* Motrice

* Respiratoire :

Sondage gastrique
Changement de position
Soins des escarres

Evolution et pronostic :

-Déces :

-Transfert en réanimation :

- Récupération

*Séquelles :

recu O
*Molécule :
* Dose/jr
*Durée

faite
faite
fait
fait
fait

O0O0Oo0oano

oui a

oui O

complete O

+Déficit moteur

+ Troubles sensitifs
+Tremblement d’attitude
+ Réflexes ostéo-tendineux

O

oui O
oui O
O

abolis

no recu O

non faite
non faite
non fait
non fait

OoOooOooao

non fait

non O

non O

séquelles O

non
non
non
atténués

Oo0Ooano
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Annexe 2

Critéres de diagnostic du SGB (Asbury 1990)

Criteres nécessaires au diagnostic

Déficit progressif moteur touchant plus d’un membre.

Aréflexie ostéo-tendineuse.

Critéres en faveur du diagnostic

1. Critéres cliniques :

Progression rapide du déficit, inférieure a 4 semaines.
Déficit relativement symétrique.
Signes sensitifs relativement discrets.
Atteinte des nerfs craniens, spécialement le nerf facial.
Récupération débutant normalement 2 a 4 semaines aprés l’arrét de la progression.
Dysfonctionnement du systéme nerveux autonome.
Absence de fiévre.
Variantes des critéres cliniques :

- Fievre au début des symptomes neurologiques.

- Déficit sensitif marqué avec douleur.

- Progression du déficit au-dela de 4 semaines.

- Arrét de la progression sans récupération ou avec déficit résiduel permanent.
- Paralysie vésicale transitoire.

- Atteinte du systeme nerveux central. Ataxie sévere sans signes cérébelleux.

Dysarthrie, signe de Babinski et niveau sensitif.

2. Liquide céphalo-rachidien :

- Hyperprotéinorachie apparue apres la premiére semaine du début des symptomes.

- Nombre de cellules mononuclées inférieur ou égal a 10 éléments.

Variantes du LCR :

- Protéinorachie normale pendant 10 semaines.

Nombre de cellules mononuclées dans le LCR de 11 a 50.

3. L’électroneuromyogramme :

- Anomalies électrophysiologiques suggestives de démyélinisation.
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Eléments qui rendent le diagnostic douteux
Asymétrie marquée et persistante du déficit.
Troubles sphinctériens persistants et/ou initiaux.
Plus de 50 cellules dans le LCR.
Présence de polynucléaires dans le LCR.

Niveau sensitif net.

Eléments qui excluent le diagnostic
Antécédents d’exposition aux toxiques.
Eléments qui orientent vers le diagnostic d’une porphyrie aigue intermittente.
Antécédents ou infection récente par la diphtérie.
Signes cliniques compatibles avec une neuropathie (surtout asymétrique ou des MS) et
signes d’une intoxication.
Apparition d’un syndrome sensitif pur.
Confirmation du diagnostic d’'une poliomyélite antérieure aigue, de botulisme, d’une

paralysie hystérique ou d’une neuropathie toxique.

- 56 -



RESUMES

- 57 -



Résumé

Le syndrome Guillain-Barré (SGB) est une pathologie inflammatoire du systeme nerveux
périphérique, c’est une polyradiculonévrite aigué idiopathique qui est devenue actuellement la

cause la plus fréquente des paralysies aigués flasques chez I’enfant.

A travers une étude rétrospective qui concerne 39 cas, nous avons mis le point sur
les particularités épidémiologiques, cliniques, évolutives et thérapeutiques du syndrome du
SGB, recueillis dans le service de pédiatrie A au sein de [I’hopital mere-enfant du CHU

Mohammed VI entre 2008 et 2014.

L’age moyen de nos patients était de 6,85 ans, et 51,3% étaient de sexe masculin.
La majorité des patients étaient originaires des zones périurbaines (59%), hospitalisés au cours
de toute I’année avec des pics de fréquence en été (38,5%), et au printemps (25,6%). Dans 23,1%

des cas un facteur déclenchant a été retrouvé.

Les signes cliniques prédominants étaient représentés par un déficit moteur retrouvé
chez tous les patients, de caractére ascendant et symétrique (97,4%), touchant les 4 membres
dans 43,6% des cas, et seulement les 2 membres inférieurs dans 35,90% des cas. L’aréflexie a
été aussi un symptome marquant chez nos patients puisque 84,6% des cas avaient des reflexes

abolis.

L’étude du liquide céphalo-rachidien a objectivé une dissociation albumino-cytologique
dans 60% des cas. L’électromyographie a été réalisée chez 46,2% des patients, objectivant une
vitesse de conduction nerveuse effondrée chez tous ces patients, la latence distale allongée dans

61% des cas, et un bloc de conduction dans 38,74% des cas.
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La durée moyenne d’hospitalisation des patients de notre série était de 13,05 jours. Le
traitement a visée étiopathogénique était constitué essentiellement par les immunoglobulines
polyvalentes intraveineuses (46,2%), auquelles ont été associées les mesures
symptomatiques et la kinésithérapie. Les échanges plasmatiques ont été utilisés chez un seul

patient dans notre série.

L’évolution a court terme a été favorable avec un taux de mortalité nul, et seulement six
patients transférés a l'unité de soins intensifs, pour une surveillance plus étroite des parameétres
vitaux. L'évolution a long terme a été marquée par une récupération compléte dans 46,2% des
cas, et des séquelles notées dans 53,8% des cas, représentées principalement par un déficit

moteur résiduel (85.71%), et I'atténuation des réflexes ostéo-tendineux (90,48%).

Enfin, on a pu démontrer a travers cette étude que la durée d’hospitalisation est corrélée
au pronostic vital. Le risque de mortalité semble augmenter lorsque la durée d’hospitalisation

s’étend.
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SUMMARY

Guillain Barre syndrome (GBS) is an inflammatory disease of the peripheral nervous
system, it is an idiopathic acute polyradiculoneuropathy currently become the most frequent

cause of acute flaccid paralysis in children.

Through a retrospective study concerning 39 cases, collected in the pediatric ward A in
the mother-child hospital in university hospital Mohammed VI between 2008 and 2014, we
wanted to review the epidemiological, clinical, and therapeutic scalable of GBS syndrome.

The average age of our patients was 6.85 years and 51.3% were male. The majority of
patients were from suburban areas (59%), hospitalized during the year with frequency peaks in

summer (38.5%), and spring (25.6%). In 23.1 % of a triggering factor was found.

The predominant clinical signs were represented by a motor deficit found in all patients,
ascending and symmetrical (97.4%), affecting 4 members in 43.6% of cases, and only the two
lower limbs in 35.90 % of cases. The areflexia was also a symptom scoring in our patients, since

84.6% of cases had abolished reflexes.

The study of cerebrospinal fluid objectified an albumino-cytological dissociation in 60%
of cases. The Electromyography was performed in 46.2% of patients, objectifying a collapsed
nerve conduction velocity in all these patients, distal latency elongated in 61% of cases, and a

conduction block in 38,74% of cases.

The average hospital stay of patients in our series was 13.05 days, during which they
received etiopathogenic treatment essentially consists of intravenous immunoglobulins (46.2%),
which were associated symptomatic measures and physiotherapy. Plasma exchange was used in

one patient in our series.
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The short-term outcome was favorable, with a mortality rate that is void and only 6
patients transferred to the intensive care unit for closer monitoring. The long-term evolution
was marked by complete recovery in 46.2% of cases, and sequelae noted in 53.8% of cases,
mainly represented by a residual motor deficit (85.71%), and mitigation deep tendon reflexes
(90.48%).

Finally, it has been demonstrated through this study that the hospital stay is correlated to

prognosis. Mortality risk appears to increase as the duration of hospitalization extends.
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