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Comment faire face aux blocs de conduction au
cours des neuropathies périphériques ?
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Blocs de conduction

Situation ou I'amplitude (ou la surface) d’une réponse a une
stimulation proximale (a la zone de bloc)

« est significativement plus petite (-30 a 50%)

* que I'amplitude (ou la surface) de la réponse a une stimulation distale
(alazone de bloc), sans allongement de la durée.

"Vrai" bloc Dispersion Dispersion
proximale distale
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Blocs de conduction
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Blocs de conduction

* Au sens usuel du terme, le bloc de conduction nerveuse
correspond a la traduction électrophysiologique d’une
démyélinisation segmentaire.

« En réalité, une "figure" de bloc de conduction peut
refléter des mécanismes physiopathologiques trés divers.

creange@univ-paris12.fr
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Blocs de conduction

e |l existe 3 mécanismes principaux pour expliquer la
présence d'une figure de bloc:
— Démyélinisation segmentaire
— Interruption axonale récente
— Anomalie d'excitabilité focale

creange@univ-paris12.fr
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Démyélinisation segmentaire
Normal ~ Deémydinisation segmentaire

C)

Inflammation (PIDC)
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Interruption axonale récente
Norma  Interruption axonale récente

(i e YA, VAN

"y 7X., Figure debloc

=> dégénérescence distale
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. _ . Evolution des blocs de conduction
Anomalie d'excitabilité focale 5 e
© Norma : Anomalie d'excitabilité focale @ —~— J\/
I ) Anticorps. ®
compression démydiinisation, puis remydiinisation
Pas de génération de
potentiels d'action X0 J15
C ® ——— —~——
C] _—
= interrdption, puis dégéndescenceaxande
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"y /X Figuredebloc ®
=> rapidement réversible @ % J\F
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Les differentes neuropathies
avec blocs de conduction
NEUROPATHIES
. MECANIQUES
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Anomalie d'excitabilité focale

Normal  Anomalie d'excitabilité focale
& i
Compression
[ ] ——
Pas de génération de
potentiels d'action
&

“X& Figuredebloc
=> rapidement réversible
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Nerf ulnaire

Le plus souvent au coude
Tunnel cubital : olécrane — condyle - FCU
Symptomatologie douloureuse de cette zone.
Mesure du bloc au tunnel cubital
Différencier d'une origine radiculaire.
— Déficit sensitif > 2 cm au-dessus du poignet
— Plexus ou racine T1.
Atteinte sensitive palmaire et dorsale a la main élimine une
atteinte au poignet
— labranche palmaire ne passe pas a travers le canal de Guyon
— Guyon atteinte trés trés trés rare

Séminaire DES Caen 27 mars 2015

Nerf sciatique poplité externe : N peronier

« Troubles sensitifs :
—  Déficit sensitif
« cou de pied
« face antéro-latérale de la jambe
«  Déficit moteur
— Releveur du pied
— Extenseurs des orteils
— Steppage

«  Lésion sur le trajet du nerf,
— col du péroné
- Ci ion : position,

* Mesure du bloc au col du
péroné

« Lésion isolée branche profonde SPE
—  Déficit moteur du court extenseur des
orteils
— Déficit sensitif a la face supérieure et
interdigitale du premier et du deuxiéme

Blocs de conduction : zone de
rétrécissement

creang e@z%?\;ljpavislz.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 ug = creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 N ug =
Mononeuropathie avec bloc
« Trois questions :
—Indolore ? rétrécissement anatomique ?
— Douloureux ?
 Trois réponses :
— Indolore =
* Hors rétrécissement= dysimmunitaire (NMM)
« rétrécissement anatomique = NP héréditaire (HNPP) VASCULARITE
— Douloureux = vascularite ?
Séminaire DES Caen 27 mars 2015 - -
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Interruption axonale récente . . CEA A
Normal  Interruption axonale récente Mononeuropathies Multiples : 50 a 60
& %
- - « Installation aigué ou subaigué

-

! « Douloureuse, paresthésies pénibles, brdlures...

© « Déficit sensitif puis moteur tronculaires,

« Evolution extensive , confluente...

(] e JAVAVAVAN . SPE : 90 %
« Nerf tibial post : 38%
* Nerf cubital : 35%
ty 7., Figuredebloc » Nerf médian : 28 %
=> dégénérescence distale « Nerf radial : 12 %

creange@univ—paris@ @ @ @ Séminaire DES Caen 27 mars 2005 = creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 UPEC ===

. Vascularites systémiques avec vascularite
Vascularite
nerveuse
« Définition : i
— Infiltrat inflammatoire dans la paroi d'un vaisseaux entrainant la oo e et v
destruction de la paroi (nécrose) puis oblitération (thrombose) {Anti-C1q Vasculitis)

* Neuropathie ischémique

ey pee—
« Classification : 1 r_]l_l
— taille des vaisseaux,

— type de l'infiltrat

— primitif ou secondaire (post infection, médicament, toxique,
néo..)

Y

— systémique ou limité & un organe RACA Aocal o kol i
. . o croscopic Polyangiltis
— Mécanisme : complexes immuns, cryoglobulinémie, ANCA, ... L Y | Emmrmma-nm ;mh Polyangiitis
Wegener's
. with
e e {Churg-Strauss) i

Giant Cell Arteritis

Séminaire DES Caen 27 mars 2015 - Jennette, Arthritis Rheumn, 2013
creange@univ-paris12.fr

st g TV-parsIZ.r Séminaire DES Caen 27 mars 2015 et g

Blocs de conduction hors zone
de rétrécisement Signes a rechercher

* Fievre
* Amaigrissement
« Arthralgies, myalgies

* Livedo, purpura

-
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) ] NSVN - Caractéristiques biologiques
Vascularite type PAN restreinte au SNP

* Femme > 60 ans
« Sd inflammatoire biologique 30 %

« Fiévre, amaigrissement 30 % a 40% Syndrome inflammatoire (CRP > 5 mg/I) 14 (32%)
« Moyenne délai entre début et biopsie 9 mois (< 2ans)
« Multinévrite / polyneuropathie 3141 Ya X X
Ponction lombaire 26
* SPE, SPI > Radial, ulnaire > Médian
« CEdéme distal, Iésions purpuriques ou livédoides Bypeipintemonieiie (<1 6/1) At a2l
« Survie et pronostic bon, Pléiocytose 0 (0%)
*Rechutes et extension systémique possible
creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 uﬁ = creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 UPEC ==

Investigation of patiants with clinically suspected or
%G!hobg;c):a{ly ;,;'(men vasculitic neuropathy (Good
ractice Points, H
1. Suggested laboratory work-up is summarized in EXplorat|0nS
Table 7
Lumbar puncture is not nacessary n all patients
with suspected vasculitic neuropatny but should
be consigered in patients with proximal signs and
SYMPIOMS,  BECTr0TIBgNOSTIC EVIDENCE 0T [ro
mal invalvernent or mixed axanaldemyelinating
featuras, or clnically suspectad sarcoidosis, mahg.
nancy, of meningeal infections
Nerve biopsy & required o diagnose NSVN
Nerve biopsy is optional in patients with 8 Biopsie nerveuse
disbetic raciculoplexus neuropathy phenotype of obligatoire dans les
an establshad diagnosis of systemic vasculits by i i i . O OR T .
dicopathiagcctaraenda heopaty ypcal f | | CHICIES INGINEIONBUR Neuropathies héréditaires
vasculitis.
Biopses should only be performed on nerves
that are affected by clinical, electrodiagnostic, o
radiographic critena
Concomitant muscle biopsy 1s mdicated if it can
be obtained along with the nvolved nerve in 8

X

B

o

o

single incision. If the maximally invokeed nerve is not
amenable to @ concomitant muscle biopsy, nerve

creange@univ-| gr?spgfarmc s lccm‘ﬂ‘erch. uﬁ = creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 28 uﬁ =
9 parisiz Séminaire DES Caen 27 mars 2015 == g paris12. =

Anomalie d'excitabilité focale Blocs de conduction : zone de

Norma : Anomalie d'excitabilité focale rétréCiSSGment

& d

Compression

[ ] e———

nin 1 Pas de génération de
potentiels d'action

"y X Figuredebloc
=> rapidement réversible
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Neuropathie héréditaire avec susceptibilité a la Variations du nombre de copies
sur le chromosome 17

. Cause pression (HNPP)

— Délétion de la région du K17 comportant le géne de la
PMP22

— Pénétrance viiable
e Clinique

— Histoire familiale 37%

— 20% mutation de novo

— Asymétrique, le plus souvent indolore

— Survenue : traumatisme modéré, activité répétée

— Récupération : compléte 50%, déficit sévere 10%
* Neurophysiologie

— Blocs de conduction (6 a 22%) dans les zones de

rétrécissement anatomique

— Peu de ralentissement en deghors des zone s
compression

— Diminution progressive de r'amplitude

Diapositive Benoit Funalot

creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015

Autre neuropathie héréditaire

« CMT4 C (SH3TC2)

— autosomique récessive chez I'adulte
scoliose, pieds creux,

— atteinte distale,

— parfois nerf craniens (surdité, paralysie
faciale, atrophie linguale unilatérale)

— ralentissement, démyélinisant, NEUROPATHIES
—blocs de conduction DYSIMMUNITAIRES

- -
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PIDC

« Neuropathie inflammatoire
— Hyperprotéinorachie
— Infiltrats lymphocytes T et macrophages

« Démyélinisation multifocale
— Ralentissements hétérogenes des VC

Polyneuropathie démyélinisante  Démyelinsation segmentaie
inflammatoire chronique - Atteinte des 4 membres.
NEUROPATHIES DYSIMMUNITAIRES ~ Aueinte motrice>sensitive

— Aréflexie diffuse

« Cortico-sensibilité
— Dans la majorité des cas
— Réponse identique corticoides / IglV / échanges plasmatiques

- -
creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 35 ypeg = creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 UPEC ==




DES de Neurologie Alain Créange CHU Henri Mondor 27/03

La forme commune

« Age moyen de début: 40 — 50 ans

«  Déficit moteur proximal>distal

« Symétrique, 4 membres

» Trouble sensitif profond >superficiel
« Aréflexie diffuse ou

* ROT diminués ou abolis dans les territoires
touchés

¢ Nerfs craniens

PIDC - électrophysiologie

« Mise en évidence d'anomalies suggérant
— Une neuropathie démyélinisante
— Atteinte segmentaire et multifocale (différent CMT)

¢ En pratique
— Allongement des LD
— Diminution des VCM
— Allongement des Ondes F
— Présence de blocs de conduction / dispersions +++

creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 uﬁ = creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 : uﬁ =
p . . Démyélinisation segmentaire
PIDC - eIeCtrOphySIOlogle (2) Q Normal  Démyélinisation segmentaire
e Combien de nerfs ?
— Dans l'idéal 8 nerfs moteurs b Inflammation (PIDC)
— Intérét de la conduction sensitive ?
e Ou chercher les blocs ? &
— Régions proximales aux MS si nécessaire
« Tenir compte des amplitudes
» Neuropathie démyélinisante acquise vs CMT1 PN
! ; ; ; ke 7Xs Bloc
— Atteinte multifocale, blocs ou dispersion I
creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 u& E- creange@umv-par\slz.fr® @ Lo nE @Mn @ar 01 u& E-
Blocs de conduction et
demyélinisation
* d
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Neuropathie a IgM a activité anti-
. MAG
—V/\f“‘ NEUROPATHIES DYSIMMUNITAIRES
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Neuropathie a IgM a activité anti-MAG

— Clinique — Electrophysiologie
« Début apres cinquante « Distal > Proximal
ans . « Allongement des latences
« Lentement progressive distales
* Atteinte sensitive > - i « Blocs et dispersion des
motrice PE T potentiels

Distale, symétrique Amplitude diminuée des
Ataxie, tremblements T .| potentiels sensitifs distaux
(30%) "5 Allongement de latences
— IgM Kappa monoclonale ,l distales, dispersion

——\
.

et Ac anti-MAG + ) Ralentissement des

vitesses de conduction
\_& % motrices

Séminaire DES Caen 27 mars 2015 UPEC ==
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NP with IgM anti-MAG and
DADS

» DADS (Katz, Neurology, 2000)
— Distal acquired demyelinating polyneuropathy
— Similar to IgM anti-MAG
* with anti-MAG
 without anti-MAG but IgM or 1gG
« without gammopathy
« Better response to treatment if no gammopathy

creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 UPEC ===

Démyeélinisation segmentaire

Normal  Démydlinisation segmentaire
C
i Inflammation (PIDC)
@

: -
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DES Caen 27 mars 2015

Blocs de conduction et
démyeélinisation
\\\ d f"
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Neuropathies motrices a blocs de
conduction persistants

-
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Présentation clinique

« Déficit moteur pur
— Début aux membres supérieurs (80%)
— Asymétrique
— Distribution tronculaire +++

— Distale > proximale

« Amyotrophie absente au début

« Crampes

« Fasciculations

« ROT (réflexes ostéo-tendineux) abolis (territoires déficitaires)
« Evolution progressive

3 -
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Biologie

Biologie standard normale
— Rare augmentation des CPK

¢ LCR normal le plus souvent
— Hyperprotéinorachie parfois (<1g/l)

e Anticorps anti-GM1
— Ne sont pas spécifiques
— Présents chez ~ 50% des patients
— De type IgM
— Role pathogéne incertain

Electrophysiologie

« Blocs de conduction sur le trajet des nerfs moteurs

— En dehors des zones de compression classiques (cubital au
coude, nerf sciatique poplité externe (SPE) au col du péroné)

— Chute d'amplitude (et surface) proximal/distal 30-60% selon les nerfs et
les critéres

« Conduction sensitive normale (amplitude > 80% limite inférieure
normale)

« Vitesses de conduction normales en dehors des blocs

« Ondes F normales, parfois absentes ou allongées

creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 “ Upeg == creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 O UpEc =
Blocs de conduc_tlon hors zones Anomalie d'excitabilité focale
d e retrecissement Normal  Anomalie d'excitabilité focale
d :
I ) Anticorps

Pas de génération de

potentiels d'action

&

-
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Figure de bloc
=> Potentiellement rapidement

Séminaire DES Caen 27 mars 2015 uﬁ =
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Criteres de blocs de conduction (BC) (EFNS/PNS)

Réduction de surface proximale / distale = 50% (nerfs médian, ulnaire et péronier profond)
- L'amplitude distale doit étre > 20% de la limite inférieure de la normale et > 1 mV

- Lallongement de durée proximale / distale doit étre < 30%

Dapres erns/ens | Réduction de surface proximale / distale 2 30% (nerfs médian, ulnaire et péronier profond)
Guideline on the

management of

MMN (Joint Task
Force of the EFNS
and the PNS).

JPNS 2006,11:1-8

- L'allongement de durée proximale / distale doit étre < 30%
Ou

Réduction de surface proximale / distale = 50% (nerfs médian, ulnaire et péronier profond)

- Avec un allongement de la durée proximale / distale > 30%

creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015

Neuropathies sensitivo-motrices a

blocs de conduction persistants
NEUROPATHIES DYSIMMUNITAIRES

-
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« Clinique .

— Formes sensitives pures
possibles *

Syndrome de Lewis et Sumner ou
Multifocal Acquired Demyelinating Sensory and Motor
Neuropathy (MADSAM)

Biologie

Déficit sensitivo-moteur
Asymétrique

Prédominant Mb supérieur
Distal > proximal

— Protéinorachie normale, peu élevée
— Anticorps anti GM1 toujours négatifs

— |EP normale: 100%
Electrophysiologie
— Blocs de conduction

— *diminution VCN + augmentation
latences ondes F

— asymmetry

Amyotrophie
Nerfs créaniens possibles

Démyélinisation segmentaire

Normal  Démydlinisation segmentaire
€ |
Inflammation (PIDC)
oip
€

creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 ug = ug =
Blocs de conduction et
7 I -
démyélinisation
AY
\\ d fﬁ
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a CANOMAD
",/\/"—‘ NEUROPATHIES DYSIMMUNITAIRES
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~
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e IgM

* Disi

e cold A

creange@univ-paris12.fr

CANOMAD

e 0L 120, BT

The clinical and laboratory features of chronic

sensory ataxic nearopathy with anti-disialosyl 1gM
« Ch N antibodl
ronic L Wikkson! B OrLeary L0 Ve L[ Blamawon M Bessy! M. Dot B Fub,®
HFwdt & Bl S Beassl P H A Kaih? 5 Posslond ' M Reaber? 4 Sk '® | Semoa®
. W Sckaty” P K Thoare® A 1 Thompn* LA Velisi® md 1. Waad
» Ataxic

* Neuyropathy,
« Ophtalmoplegia,

paraprotein,
glutins,
alosyl antibodies

Séminaire DES Caen 27 mars 2015

Galactose

HT--—-
t—.—:—o—-

N-acétylgalactosamine

Glucose

s

Acide N-acétylneuraminic
=Acide sialique

+ G : "ganglioside”
+ deuxiéme lettre : codage nombre de résidus d'acide sialique
+ chiffre : nombre de chaines tétra-saccharidique

« lettre finale : position isomérique de ['acide sialique
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CANOMAD

CANOMAD

— — - - Série Willison Registre Patiente
Série Willison Reg|st_re Patiente francais
francais IgM monaclonale 94% 80% NON
Nombre de patients | 18 54 Anticorps 55% 52%
Evolution (GD1b, GD 3, GT1b | 83 %= 3 Ac 67% 2 3 Ac oul
Rémittente 2% 35% oul GQ1b)
Progressive 28 % 65 % Agglutinines froides | 44% 37% NON
A s PL, 69% >0,5g/1 80% oul
Symptorlnets sensitifs protéinorachie>0,4g/l | (n=16)
Paresthésies 77% 59% oul EMG -
i 0 9 )
Ataxie 83% 81% oul Critéres myéliniques | 33% 44% oul
Atteinte motrice 77% 44% Oul (dont BC)
Paralysie oculo- 88% 35% NON Neuronopathie 33% 15%
motrice Biopsie nerveuse n=3 n=20
Durée d’évolution 13 ans 4 ans 9 ans P Atteinte myélinique 33% oul
creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 Lot creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 Lot
* Série frangaise
— 90 % des patients = Ataxie + hypoesthésie+ aréflexie
— 35% atteinte oculo-bulbaire,
— Evolution plutdt chronique progressive mais poussées favorisées par
infections,
— ENMG: atteinte myélinique > Neuronopathie sensitive, . . s
— Dissociation albumino-cytologique, Synd rome de G ul I |a| n-Barre
— biopsie de nerf : [ésions de démyélinisation/remyélinisation. NEUROPATHIES DYSIMMUNITAIRES
Avec l'inclusion de profils immunologiques comportant 2 anticorps
disialylés, I'acronyme CANOMAD ne correspond qu’ & <25 % des
patients.
. et . 64 =
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Les syndromes de Guillain-Barré

Polyradiculonévrites aiglies

|
| |

Syndrome de Neuropathie

Neuropathie

Guillain-Barré motrice axonale motrice & blocs de
démyélinisant aigie conduction
CMV EBV C. Jejuni

creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015

Présentation clinique : SGB

« Epidémiologie : 1 & 2/100 000 habitants
« Diagnostic

« Déficit Moteur > 1 Mb

« aréflexie diffuse

« Progression < 1 mois
« Caractéristiques
+ Faiblesse Mb inf proximal + distal; Symétrique
« Douleurs lombaires. radiculaires Paresthesies: Distales
« Nerfs Craniens (70%) =
« Dysautonomie
o Sévérité
« Confiné au lit 30%
+ Respiration artificielle 33%
* Phases
— Progression — plateau — récupération

creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015
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Biologie et électrophysiologie
« Hyperprotéinorachie (>0,45 g/l)
» Neurophysiologie : démyélinisation
— 3 critéres sur 2 nerfs
* VCN < 80%, BC, ondes F 120%, latences > 125%

« Dispersion, diminution CMAP
« Inexcitabilité +++ (pronostic)

creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 UPEC ===

Neurophysiologie SGB

1. SGB démyélinisant

Précoce (1 semaine du déficit moteur) cordon Arch
Neurol. 2001;58:913-917

— Abolition du réflexe H reflex (97 %)

— Allongement ou abolition ondes F (84%)

— Diminution des amplitudes motrices (71%)
— Et VCN (52%), blocs (13% - aucun isolés)

creange@univ-paris12.fr Séminaire DES Caen 27 mars 2015 UPEC ===

Démyeélinisation segmentaire

Normal  Démydlinisation segmentaire
C
i Inflammation (PIDC)
@

: -
creange@univ-paris12.fr (G @ | @ @ UPED =
DES Caen 27 mars 2015

Blocs de conduction et
démyeélinisation
\\\ d f"

-
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AMAN : acute motor axonal neuropathy

Formes motrices pures (C. jejuni, Haemophilus)
4 membres,
ventilation rare,
Pas d'atteinte des nerfs craniens
Nadir précoce
Electrophysiologie
Diminution amplitude motrice (absence ondes F)
Immunologie
Anticorps anti-GM1
Pronostic

Semblable a I'AIDP / plus sévére

-
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Immunologie des SGB

* Anticorps
— 1gG vs GM1, GD1a, GalNAc-GD1a: syndromes moteurs
—1gG vs GML1: post C.jejuni
— 1gG vs other glycolipids: 10% to 30%
— 1gG vs GM2: post CMV
— 1gG vs GQ1b (80%): Miller-Fisher
— 1gG vs GTl1la : pharyngo-cervico-brachial

-
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Neurophysiologie AMAN

2. AMAN
Diminution diffuse des amplitudes motrices

Anomalie d'excitabilité focale

Normal  Anomalie d'excitabilité focale
€] :
Anticorps
[ ] ——
Pas de génération de
potentiels d'action
&

VAN JAVAVAVAN
)

4 "™~ Figuredebloc

=> rapidement réversible
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Blocs de conduction distaux Forme aiguie de neuropathie a blocs de conduction
Arlicles
EH  Acute motor conduction block
neuropathy
Another Guillain-Barré syndrome variant
w, MD; C.M. Caporale, MD; F. Pomi VM P. Gandolfl, DSe; A Lugaresi, MD, PhD; and
A i, MD
N - -
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Neurophysiologie NMBC aigties
RESEARCH REPORT
Association of antibodies to ganglioside complexes
and conduction blocks in axonal Guillain-Barré
syndrome presenting as acute motor conduction block
neuropathy
Alain Créange'?", Nortina Shahrizaila®#', Hayet Salhi'?, Jean-Pascal Lefaucheur'®, and
Nobuhiro Yuki®
P EST
na ® Service de
Physiologie-Exploratio itaux de A
3. Forme aigué de neuropathie a blocs de conduction
Blocs de conduction isolés
Séminaire DES Caen 27 mars 2015 - -
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Forme aiglie de NP a blocs de conduction

Forme aigiie de NP a blocs de conduction persistants .
persistants

A variant of multifocal motor neuropathy with acute, « Atteinte motrice pure aigué
generalised presentation and persistent conduction blocks

. . « diffuse, asymétrique
J-P Lefaucheur, N A Gregson, | Gray, F von Raison, M Bertocchi, A Créange , A A
« Aréflexie diffuse ou non

» Hyperprotéinorachie modérée

4 Mewral Mourasurg Paychioty 200374:1555-1561

Objective : To report four cases of acute-onset severe motor impairment with diffuse and persstent motor conduction blocks in

. . . z
electrophysiological testing. Background : Multifocal motor neuropathy with persistent conduction blocks is classically described as a .

chronic newopathy with progressive onset, and acute forms were not yet Methods : Clirica, and BlOCS de CondUCt|On dlfoS ISOIeS
biological features are described, with particular attention paid to anti-ganglioside antibodies detected by thin layer chromatography. H t t

Results : Acute, diffuse, asymmetric motor impairment in all four limbs with diffuse areflexia but little or no sensory disturbances was p ersistants

the presenting picture. The motor deficits refapsed in three patients Serial electrophysiological tets showed persistent multifocal motor
conduction blocksin most tested motor nerves. F waves were absent in most tested nerves. A light reduction in the amplitude of sensory

o i e e St pton sl v e e o o Eor  Anti-gangliosides + (anti-GM1)

hed lymphoma. Cerebrospinal fluid contained normal or mildly increased protein levels (<1 gll) without cells. Campylobacter jejuni

" el and cons. I ma infocti , ‘Ant-gangliosde antibod T .. .

e pa e A -y k%3 O Irirenous yclin V15) rocuce ey Comples TBIOM rest o i cs peden » Lymphome ou C. jejuni

and wasil i Conclusions: Tl consistent i elapsing ch e .

T teand of multifocal h nducti
oy hey suggest multifocal motor neuropathy with persistent conduction ° Amelloratlon sSous IgIV
n - -
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lie d'excitabilité focal '
Anomalie d'excitabilité focale Blocs de conduction
S
Normal  Anomalie d'excitabilité focale A
& i
I ) Anticorps
PRE—
Pas de génération de
potentiels d'action
&
JAVAVIVAN
"ty /X Bloc
=> persistant
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o . Gangliosides et jonction neuro-musculaire
Gangliosides et nceuds de Ranvier

e o 96 snaming o)

Les anticorps anti-gangliosides
vont perturber la physiologie
des canaux sodiques des
neeuds de Ranvier et
provoquer, sur ['exploration

Les anticorps anti-gangliosides

neurophysiologique des vont perturber }a phy_siolo_gie
blocs de conduction des canaux a la jonction
proximaux neurommusculaire et
provoquer un bloc de conduction
distal prenant I'aspect
neurophysiologique d’une

atteinte axonale

McGonigal et al Brain 2010: 133; 1944-1960 = -
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Neuropathie a bloc aigtie / AMAN : bon pronostic

Classification des PRNA ?

Classification of NCS®

Démyélinisation altération
canaux ioniques et énergie

Hadden He
Classification Hadden RDM et al. Ann Neurol 1998;44:780-788. L”:"’:‘ :"’”’ -
ol
— Démyélinisant R
— Axonal Dot et
(Dem) (Dem)
— Inexcitable : pronostic ey — : . _—
— Equivogque s Bloc : déficit levée du bloc : récupération
Classification Ho et al. Brain 1995;118:597-605. e

~ Ne tient pas compte des blocs Neuropathie a bloc aigiie / AMAN : mauvais pronostic

Axort Aot
{Dem) {Dem)

Suivant la classification, la neuropathie peut étre Dot Demt

axonale ou démyélinisante — Do) (Equivocal) / o

Le bloc peut étre le témoin d’'une démyélinisation (ocon) (hson) Dégenérescence

ou d'un trouble (réversible ou pas) de I'excitabilité fant At axonale

Dem) {Dem)

Dot Dome Bloc : déficit persistance du bloc : dégénérescence

Kaida. Neurology 2008;71;1683-1690 w=*
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Number of conduction blocks according to disease

Neuropathie a bloc aigiie / AMAN : bon pronostic course

o 30

Démyélinisation altération %i: —

canaux ioniques et énergie _f,; 15—
C . -
<5 —
; 0
‘E upto8 from 91030 from 301080  from 6010 180  from 18010360  more than 360
g Delay from onset (days)

CMAP <20% LLN according to disease

............... L1C NP de * course

AP B
'excitabilité : . I
.
'mE _HmE

e T Ry SO - S e e e N L o SRR VR

/\/ Dégénérescence U108  fom@1030 from 301060 from 60 to 180 from 180 to 360 more than 360
delay from onset
axonale (daye)

5/7 patients NMABC se transforment en AMAN

Number of cases with CMAP <20%
LLN

Bloc : déficit persistance du bloc : dégénérescence . p .
- 2/7 patients NMABC récupeérent
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) Centre intégré universitaire
Conclusions du nerf périphérique

Henri Mondor
» Mécanismes variés de l'interruption focale de

) * Neurologie: * Neurogénétique:

linflux nerveux — Alain Créange — Benoit Funalot
« Différencier localisation du bloc : - Violaine Planté-Bordeneuve

— Rétrécissement anatomique — Hayet Salhi + Neuroradiologie du nerf

ST * Neuromusculaire: périphérique :
— Hors zone de rétrécissement o . .
. — Jéréme Authier — Jérome Hodel

— Distal — Guillaume Bassez
» Risque de dégénérescence axonale secondaire ~ Dalia Dimitri

— Ischémie : vascularite * Neurophysiologie:

— Bloc de neuropathie motrice aiguie — Jean Pascal Lefaucheur

— Samar Ayache

« Reconnaitre circonstances de traitement urgent _ Tarik Nordine
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