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Cet argumentaire a été élaboré par le centre de référence des maladies rares du CHU de Bicêtre. 
Il a servi de base à l’élaboration du PNDS 

« Polyradiculoneuropathie Inflammatoire démyélinisante chronique (PIDC) ». 
Le PNDS est téléchargeable sur le site du centre de référence : https://www.nnerf.org/ 
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Liste des abréviations 
 
ALD Affection de Longue Durée 

AMM Autorisation de Mise sur le Marché 

BNM Biopsie neuromusculaire 

BC Bloc de conduction 

CANOMAD Chronic ataxic neuropathy, ophthalmoplegia, IgM paraprotein, cold agglutinins and 

disialosyl antibodies 

CASPR1 Contactin-associated protein1 

CNTN1 Contactin1 

CMT Charcot-Marie-Tooth  

CTC Corticoïdes 

DXM Dexaméthasone 

ENMG Electroneuromyogramme 

EP Echanges plasmatiques 

IgIV Immunoglobulines intraveineuses 

IgSC Immunoglobulines sous-cutanées 

INCAT Inflammatory Neuropathy Cause and Treatment 

IV Intraveineux 

MNGIE Mitochondrial neurogastrointestinal encephalomyopathy 

MP Methylprednisolone 

MPZ Myelin protein zero 

NDS Neuropathy deficit score 

NF Neurofascin 

NMMBC Neuropathie motrice multifocale à blocs de conduction 

NP Neuropathie 

ONLS Overall Neuropathy Limitations Scale 

PES Potentiels évoqués somesthésiques 

PIDC Polyradiculoneuropathie inflammatoire démyélinisante chronique 

PMP22 Peripheral myelin protein 22 

PNDS Protocole National de Diagnostic et de Soins 

SLA Sclérose latérale amyotrophique 

SNC Système nerveux central 

TTR Transthyrétine 

VCN Vitesse de conduction nerveuse motrice 
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Préambule 

 
Le PNDS sur la polyradiculoneuropathie inflammatoire démyélinisante chronique (PIDC) a 
été élaboré selon la « Méthode d’élaboration d’un protocole national de diagnostic et de 
soins pour les maladies rares » publiée par la Haute Autorité de Santé en 2012 (guide 
méthodologique disponible sur le site de la HAS : www.has-sante.fr). Le présent 
argumentaire comporte l’ensemble des données bibliographiques analysées pour la 
rédaction du PNDS.  

http://www.has-sante.fr/
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Argumentaire 

1 PIDC de l’adulte 
 
Tableau 1. Recommandations de bonne pratique 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Stratégie de 
recherche 
bibliographique 
renseignée 

(oui/non) 

Recueil de 
l’avis des 
professionnels 
(non, oui, 
lesquels) 

Recueil 
de l’avis 
des 
patients 
(non, oui) 

Populations et 
techniques (ou 
produits) 
étudiées 

Résultats (avec grade des 
recommandations si 
disponible) 

Joint Task 
Force of the 
EFNS and the 
PNS, 2010[1] 
International 

Etablir des recommandations pour le 
diagnostic et la prise en charge des 
PIDC 

Oui 

 

Oui, les auteurs Non 

 

Recommandations 
d'experts sur les 
patients atteints de 
PIDC 

Déterminer les critères de 
diagnostic clinique et la place 
des examens complémentaires 
dans la stratégie diagnostique. 
Recommandations de prise en 
charge et traitement. 

Gorson, 
2010[2] 
International 

Etablir des recommandations sur 
l'activité de la maladie basées sur 
l'état clinique des patients, 
l'évolution de la maladie et la prise 
ou non d'un traitement continu ou 
itératif 

Non 

 

Oui, les auteurs Non Recommandations 
d'experts sur les 
patients atteints de 
PIDC 

Le « CIDP disease activity 
status », permet de classer les 
patients à un instant t dans un 
groupe d'activité, et 
éventuellement de les 
sélectionner pour les essais 
thérapeutiques. 

Puyade, 
2020[3] 
France 

Etablir des recommandations sur 
l'utilisation de la greffe de cellules 
souches autologues dans la PIDC 

Non Oui, les auteurs Non Recommandations 
d'experts sur les 
patients atteints de 
PIDC 

L'autogreffe de cellules souches 
hématopoiétiques, dont 
certaines études ont montré 
l'efficacité dans la PIDC, peut 
être proposée dans une sous-
population de patients ayant 
une maladie particulièrement 
grave, après échec de 
traitements conventionnels et 
sous couvert d'une RCP. 
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Tableau 1. Recommandations de bonne pratique 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Stratégie de 
recherche 
bibliographique 
renseignée 

(oui/non) 

Recueil de 
l’avis des 
professionnels 
(non, oui, 
lesquels) 

Recueil 
de l’avis 
des 
patients 
(non, oui) 

Populations et 
techniques (ou 
produits) 
étudiées 

Résultats (avec grade des 
recommandations si 
disponible) 

Lunn, 2016[4] 
Royaume-Uni 

Proposer un algorithme de 
décroissance des IgIV chez les 
patients atteints de PIDC 

Non Oui, les auteurs Non Recommadations 
d'experts d'après 
le suivi d'une 
cohorte de 
patients 

Une décroissance programmée 
des doses d'entretien d'IgIV 
peut être proposée aux patients 
atteints de PIDC, de façon à 
limiter les coûts et les effets 
indésirables du traitement. 

Attal, 2010[5] 
International 

Proposer des recommandations 
gradées sur l'utilisation des 
traitements pharmacologiques ou 
non des douleurs neuropathiques 

Oui Oui, les auteurs Non Recommandation 
d'experts basée 
sur une analyse de 
la littérature 

Les recommandations 
proposent une gradation de 
l'utilisation des différents 
traitements selon la situation 
clinique et en fonction des 
données de la littérature. 

Moisset, 
2020[6] France 

Proposer des recommandations 
gradées sur l'utilisation des 
traitements pharmacologiques ou 
non des douleurs neuropathiques 

Oui Oui, les auteurs Non Recommandation 
d'experts basée 
sur une analyse de 
la littérature 

Les recommandations 
proposent une gradation de 
l'utilisation des différents 
traitements selon la situation 
clinique et en fonction des 
données de la littérature. 
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Tableau 2. Revues systématiques de la littérature 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Stratégie de 
recherche 
renseignée 

(oui/non) 

Critères de 
sélection des 
études 

Populations et 
techniques (ou 
produits) étudiées 

Critères 
d’évaluation 

Résultats et signification 

Van den 
Bergh, 2013[7] 

Belgique 

Description des 
caractéristiques 
cliniques, ENMG et 
thérapeutiques des PIDC 

Non    Proposition d’un algorithme de 
prise en charge thérapeutique 
dans la PIDC. 

Albers, 1989[8] 

Etats-Unis 

Description des 
caractéristiques 
cliniques, ENMG et 
thérapeutiques des PIDC 

Non    Proposition des premiers critères 
diagnostiques 
électrophysiologiques dans la 
PIDC. 

Brannagan, 
2011[9] 

Etats-Unis 

Description des 
caractéristiques 
cliniques, ENMG, 
histologiques et 
thérapeutiques des PIDC 

Non    Analyse détaillée de la sensibilité 
de l’ENMG et des différents 
critères de support dans le 
diagnostic des PIDC. 

Yuki, 2014[10] 

Japon 

Description clinique et 
physiopathologique des 
NPs sensitives 
ataxiantes associées aux 
anticorps anti-
gangliosides disialylés 

Non    Description du mécanisme 
physiopathologique d’atteinte des 
nœuds de Ranvier et du 
mécanisme de « conduction 
failure ». 

Mathey, 
2014[11] 

Australie 

Description des différents 
phénotypes cliniques de 
PIDC et de la 
physiopathologie 

Non    Données de prévalence des 
différents variants de PIDC. 

Rappel des différents anticorps 
mis en évidence chez les patients 
PIDC. 

Dispenzieri, 
2017[12] 

Etats-Unis 

Description clinique, 
biologique et de la prise 
en charge thérapeutique 
dans le POEMS 

Non    Proposition d’un algorithme de 
prise en charge thérapeutique 
dans le POEMS. 

Rajabally, 
2017[13] 

Royaume-Uni 

Description du spectre 
des NPs associées au 
diabète 

Non    La PIDC est la NP inflammatoire 
la plus fréquente chez les 
diabétiques. 
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Tableau 2. Revues systématiques de la littérature 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Stratégie de 
recherche 
renseignée 

(oui/non) 

Critères de 
sélection des 
études 

Populations et 
techniques (ou 
produits) étudiées 

Critères 
d’évaluation 

Résultats et signification 

Sasaki, 
2020[14] 

Japon 

Description du spectre 
des NPs associées au 
diabète 

Non    Description clinique des 
principales NPs associées au 
diabète. 

Neligan, 
2014[15] 

Royaume-Uni 

Description des 
principaux diagnostics 
différentiels de PIDC 

Non    Description des « drapeaux 
rouges » cliniques et 
électrophysiologiques devant 
faire suspecter un autre 
diagnostic que la PIDC. 

Rajabally, 
2016[16] 

International 

Description des 
diagnostics différentiels 
de PIDC et des 
associations entre NP 
inflammatoire NP et 
génétique 

Oui PRISMA   Description des principales 
maladies génétiques (CMT et 
amylose TTR principalement) 
pouvant mimer une PIDC. 

Mehndiratta, 
2015[17], 
Royaume Uni 

Analyser les données de 
la littérature sur 
l'efficacité des échanges 
plasmatiques dans la 
PIDC 

Oui 

 

Revue Cochrane Echanges 
plasmatiques chez 
les patients 
souffrant de PIDC 

Echelle 
fonctionnelle 

Deux études de faible effectif 
montrent l'efficacité des EP à 
court terme sur le déficit, 
l'incapacité et des paramètres 
électrophysiologiques dans la 
PIDC. 

Adrichem, 
2016[18] 

Pays-Bas 

Analyser l’efficacité au 
long cours des IgIV dans 
la PIDC 

Non    Un début subaigu de la maladie, 
une évolution récurrente 
rémittente, le sexe féminin, 
l’atteinte symétrique des 
membres et l’absence 
d’amyotrophie sont les facteurs 
de bonne réponse aux IgIV. Une 
rechute plus de 4 mois après 
l’arrêt des IgIV est rarissime. 
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Tableau 2. Revues systématiques de la littérature 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Stratégie de 
recherche 
renseignée 

(oui/non) 

Critères de 
sélection des 
études 

Populations et 
techniques (ou 
produits) étudiées 

Critères 
d’évaluation 

Résultats et signification 

Bayry, 
2007[19] 

France 

Réflexion sur les facteurs 
entraînant une pénurie 
en IgIV et proposition de 
solutions 

Non    Le respect des indications 
précises de traitement ainsi que 
la réduction progressive des 
doses est indispensable pour 
pallier à la pénurie en IgIV. 

Farmakidis, 
2020[20-21] 

Etats-Unis 

Analyser les données de 
la littérature sur 
l’efficacité des 
immunosuppresseurs 
dans la PIDC 

Non    Aucun des traitements 
immunosuppresseurs étudiés n'a 
à ce jour démontré son efficacité 
de façon certaine dans un essai 
randomisé. 

Mahdi-Rogers, 
2017[22] 

Royaume-Uni 

Analyser les données de 
la littérature sur 
l'efficacité des 
immunomodulateurs 
autres que CTC, IgIV et 
EP dans la PIDC 

Oui 

 

Revue Cochrane Traitements 
immunomodulateurs 
chez les sujets 
souffrant de PIDC 

Différentes 
échelles cliniques 

Les études disponibles ne 
montrent pas de bénéfice de 
l'Azathioprine, de l'Interféron beta 
et du Méthotrexate dans la PIDC. 

Uncini, 
2017[23] 

Italie 

Analyser les données de 
la littérature sur les 
anticorps ciblant les 
régions nodales ou 
paranodales dans la 
PIDC 

Non    Description des différents 
anticorps impliqués dans les 
PIDC ainsi que la 
physiopathologie des nodo-
paranodopathies. 

Michaelides, 
2019[24] 

Royaume-Uni 

Déterminer la prévalence 
de la douleur dans la 
PIDC 

Oui 

 

Cités dans l'article 
(38 articles 
retenus) 

Patients ayant un 
diagnostic de PIDC 
et la présence de 
douleurs rapportées 

Présence de 
douleurs 

Prévalence de la douleur chez 
46% des patients avec PIDC. 

Broers, 
2019[25]  

Pays-Bas 

Déterminer l'incidence et 
la prévalence de la PIDC 

Oui Preferred 
Reporting Items 
for Systematic 
reviews and Meta-
Analysers 
guidelines 

Patients ayant un 
diagnostic de PIDC 
selon différents 
critères 
consensuels 

Incidence et 
prévalence des 
cas de PIDC 

L’incidence pour le groupe d’âge 
0-15 ans est estimée dans une 
méta-analyse à 0,06/100 000. 
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Tableau 3. Etudes cliniques 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Méthodologie, 
niveau de preuve 

Population Intervention 

 

Critères de 
jugement 

 

Résultats et signification 

Rajabally, 
2009[26] 

Royaume-Uni  

Description de 
l’incidence et de la 
prévalence de la 
PIDC au Royaume-
Uni 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

51 patients avec 
une PIDC  

  Prévalence 4.77/100.000 habitants et 
incidence 0.7/100.000 habitants par an. 
Meilleure sensibilité des critères 
EFNS/PNS dans le diagnostic de PIDC 
par rapport aux critères AAN. 

McCombe, 
1987[27] 

Australie 

Description clinique 
et ENMG des PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

92 patients avec 
une PIDC 

  Début aigu chez 16% des patients. 
Forme récurrente chez 65% des patients. 
Infection précessive chez 35% des 
patients. 
Amélioration sous CTC et EP chez 
respectivement 65% et 61% des patients. 
Bonne évolution chez 73% des patients. 

Lozeron, 
2002[28] 

France 

Description des NPs 
dans une cohorte de 
patients diabétiques 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

100 patients 
diabétiques avec 
une NP 

  Une NP survenant chez un diabétique est 
en lien avec le diabète dans 74% des 
cas. Il s’agit d’une polynévrite diabétique 
ou d’un syndrome de Bruns Garland dans 
71% des cas. 
1ère cause de NP non-diabétique = PIDC 
(9% des cas). 
Critères pour évoquer une NP sans lien 
avec le diabète : délai court entre diabète 
et installation de la NP, déficit moteur 
précoce, atteinte asymétrique, aréflexie 
généralisée. 

Eftimov, 
2012[29] 

Pays-Bas 

Comparer l’efficacité 
d’une corticothérapie 
orale classique 
versus 
dexaméthasone 
pulsée 

Etude prospective 
randomisée 

40 patients avec 
une PIDC 
probable ou 
définie, suivis sur 
4.5 ans 

DXM 40 mg/j 
pendant 4 jours 
(6 cycles) versus 
prednisolone 60 
mg pendant 5 
semaines avec 

Amélioration 
selon le 
« CIDP 
activity 
status » 

Guérison ou rémission obtenue chez 26% 
des patients, après 1 à 2 cycles de DXM 
ou 8 mois de prednisolone. 
Rechute chez 50% des patients (délai = 
17.5 mois dans le groupe DXM et 11 mois 
dans le groupe prednisolone). 
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Tableau 3. Etudes cliniques 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Méthodologie, 
niveau de preuve 

Population Intervention 

 

Critères de 
jugement 

 

Résultats et signification 

décroissance sur 
32 semaines 

Viala, 
2007[30] 

France 

Description des 
patterns clinico-
électriques et du 
pronostic des NPs 
associées aux 
lymphomes 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

26 patients 
présentant une NP 
et un lymphome 
sans lien avec une 
activité anti-MAG 
ou une toxicité 
médicamenteuse 

  Identification de trois patterns : NP 
démyélinisante (50%), radiculopathie en 
lien avec un mécanisme infiltratif (27%) et 
multinévrite en lien avec une vascularite 
ou une infiltration distale (23%). 
La maladie de Hodgkin est associée 
exclusivement aux NP démyélinisantes, 
le lymphome B est associé aux 
infiltrations proximales. 
Les NP démyélinisantes associées aux 
lymphomes ont le meilleur pronostic 
parmi les 3 patterns rapportés. 

Uncini, 
1999[31] 

Italie 

Description de 
patients avec des 
formes pauci-
symptomatiques de 
PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

3 patients avec 
une PIDC pauci-
symptomatique 

  La PIDC peut se présenter sous la forme 
de symptômes purement sensitifs et 
distaux. L’ENMG retrouve néanmoins une 
atteinte motrice démyélinisante. 

Bouchard, 
1999[32] 

France 

Description clinique 
histopathologique 
des patients PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

100 patients PIDC 
biopsiés parmi une 
population de 
3200 patients 
référés de 1979 à 
1994 pour NPs 

  Trois patterns identifiés à la BNM : 
démyélinisation pure (68%), axonal (5%), 
mixte (20%). 
Perte axonale dans 47% des cas. 
Infiltrats inflammatoires rares (18%) et 
souvent peu abondants.  
Le facteur pronostic péjoratif le plus 
significatif est la perte axonale à la BNM. 

Lunn, 
1999[33] 

Royaume-Uni 

Etudier la prévalence 
de la PIDC 

Etude 
rétrospective 
nationale via un 
programme de 
surveillance  

   Prévalence de la PIDC = 0.67/100.000 
habitants. 
Présence d’un handicap significatif chez 
54% des patients à un moment donné de 
l’évolution de leur maladie. 
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Tableau 3. Etudes cliniques 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Méthodologie, 
niveau de preuve 

Population Intervention 

 

Critères de 
jugement 

 

Résultats et signification 

Dyck, 
1975[34] 

Etats-Unis 

Description des 
caractéristiques 
cliniques, ENMG et 
thérapeutiques des 
PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

53 patients suivis à 
la Mayo Clinic 

  Première large étude caractérisant les 
patients avec PIDC. 

Viala, 
2010[35] 

France 

Description clinique, 
électrique et 
pronostic des PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

146 patients avec 
une PIDC définie 
selon les critères 
EFNS/PNS 

  75% des patients remplissent les critères 
ENMG « définis ». Les critères de support 
sont utiles dans 25% des cas. 
La forme classique de PIDC est retrouvée 
chez 51% des patients, la forme sensitive 
pure chez 35%, et un début aigu dans 
18% des cas. 
87% des patients s’améliorent sous 
traitement, sans différence entre les IgIV 
et les CTC mais avec une dépendance 
plus importante aux IgIV. 

Rajabally, 
2006[36] 

Royaume-Uni 

Caractériser les 
anomalies ENMG 
proximales chez les 
patients PIDC 

 22 patients PIDC 
et 22 sujets 
contrôles 

  Intérêt majeur de l’étude de la conduction 
proximale à l’ENMG dans le diagnostic 
des PIDC. 
Détermination de cut-offs permettant 
d’améliorer la spécificité dans le 
diagnostic des PIDC : 30 % pour les BC à 
l’aisselle et 50% au point d’Erb, 30% pour 
la dispersion temporelle. 

Rajabally, 
2009[37] 

International 

Evaluer les 
performances 
diagnostiques des 
critères ENMG  

Etude 
rétrospective 
multicentrique 

155 patients PIDC 
et 162 sujets 
témoins 

 Sensibilité et 
spécifité des 
différents 
critères 

Les critères EFNS/PNS sont les critères 
diagnostiques les plus sensibles pour le 
diagnostic de PIDC (81,3% pour les 
critères « probable/défini »). 

Rajabally, 
2010[38] 

Royaume-Uni 

Evaluer l’intérêt de 
l’analyse des 
paramètres de 
conduction sensitive 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

19 patients PIDC 
et 26 patients avec 
neuropathie 
sensitive axonale 

  La recherche des signes de 
démyélinisation des nerfs sensitifs 
améliore la sensibilité des critères AAN 
sans en diminuer la spécificité. La 
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Tableau 3. Etudes cliniques 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Méthodologie, 
niveau de preuve 

Population Intervention 

 

Critères de 
jugement 

 

Résultats et signification 

dans le diagnostic 
des PIDC 

présence de blocs de conduction sensitifs 
et l’allongement de la durée des 
potentiels sensitifs semblent des 
marqueurs plus pertinents que l’étude des 
vitesses de conduction sensitive. 

Breiner, 2014 

Canada[39] 

Analyse des 
performances de 15 
critères 
diagnostiques de 
PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

56 patients avec 
PIDC, 37 patients 
avec une 
polyneuropathie 
diabétique, 39 
patients avec une 
SLA 

  Les critères EFNS/PNS présentent les 
meilleures performances diagnostiques 
avec une sensibilité de 73% et une 
spécificité de 91%. 

Delmont, 
2016[40] 

France 

Evaluer l’intérêt du 
MUNIX chez les 
patients PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

14 patients PIDC 
évalués à deux 
reprises 

 Corrélation 
avec des 
scores de 
handicap 

La technique MUNIX permet une bonne 
estimation de la perte axonale, bien 
corrélée avec les scores cliniques. 

Koutlidis, 2014
[41] 

France 

Evaluer l’intérêt des 
PES des membres 
inférieurs dans le 
diagnostic des PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

80 patients : 20 
suspects de PIDC, 
20 avec NP 
sensitive, 20 avec 
SLA, 20 contrôles 

 Anomalies 
des 
composantes 
périphériques 
des PES 

Valeur ajoutée de la réalisation des PES 
des membres inférieurs dans les cas de 
diagnostic difficile. 

Devic, 
2016[42] 

France 

Evaluer l’intérêt des 
PES dans le 
diagnostic des PIDC 
atypiques 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

26 patients avec 
une suspicion de 
PIDC ne 
remplissant pas 
les critères ENMG  

  Intérêt majeur des PES dans le diagnostic 
des PIDC ne remplissant pas les critères 
ENMG : anomalies proximales aux PES 
retrouvées chez 85% des patients (dont 
14 patients avec PL et IRM normales). 

Attarian, 
2015[43] 
France 

Evaluer la triple 
stimulation chez les 
patients PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

14 patients PIDC 
(10 typiques, 4 
formes axonales) 

 Mise en 
évidence de 
BC très 
proximaux 

Valeur ajoutée de la réalisation de triple 
stimulation dans les formes axonales de 
PIDC ou de diagnostic difficile. 

Barohn, 
1989[44] 

Description clinique, 
ENMG, histologique 

Etude 
rétrospective 

60 patients PIDC   Proposition de critères diagnostiques de 
PIDC. 
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Etats-Unis et pronostic des 
PIDC 

monocentrique 

Shibuya, 
2015[45] 

Japon 

Description des 
anomalies IRM des 
PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

33 patients PIDC   Hypertrophie et hypersignal des racines 
cervicales et plexus chez 88% des 
patients. Pattern symétrique et à 
prédominance proximale dans les PIDC 
typiques, pattern asymétrique multifocal 
et fusiforme dans les syndromes de 
Lewis&Sumner. 

Fargeot, 
2018[46] 

France 

Déterminer l’intérêt 
de l’IRM plexique 
dans le diagnostic de 
PIDC atypiques 

Etude 
rétrospective 
bicentrique 

38 patients avec 
PIDC atypiques ne 
remplissant pas 
les critères 
EFNS/PNS 

  L’IRM retrouve des anomalies chez 58% 
des patients (hypertrophie, hypersignal et 
plus rarement prise de contraste), permet 
de classer les PIDC en critère « défini » 
dans 29% des cas, et permet un 
redressement diagnostic dans 18% des 
cas. 

Goedee, 
2017[47]  

Pays-bas 

Déterminer les 
performances de 
l’échographie 
nerveuse dans le 
diagnostic des 
neuropathies 
inflammatoires 

Etude prospective 
monocentrique 

75 avec 
neuropathies 
inflammatoires et 
70 contrôles 

  Un élargissement du nerf médian > 
10mm² à l’avant-bras ou 13 mm² au bras 
et de n’importe quel tronc plexique > 
8mm² permet d’obtenir 99% de spécificité 
dans le diagnostic des PIDC, Lewis-
Sumner et neuropathies à bloc.  

Un protocole court d’étude du nerf 
médian présente de bonnes 
performances diagnostiques dans ce type 
de neuropathies.  

Attarian, 
2009[48] 

France 

Description de la 
réponse clinique des 
patients avec NPs 
ataxiantes associées 
aux anticorps anti-
GD1b 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

13 patients avec 
une NP sensitive 
ataxiante 
chronique et des 
anticorps anti-
GD1b 

  Intérêt de la recherche des anticorps anti-
GD1b en cas de NP sensitive ataxiante. 
Amélioration chez 69% des patients 
après traitement par IgIV ou CTC. 
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Willison, 
2001[49] 

Royaume-
Unis 

Description clinique 
et biologique du 
syndrome 
CANOMAD 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

18 patients avec 
un CANOMAD 

  Première description du phénotype 
CANOMAD. 

Querol, 
2013[50] 

Espagne 

Analyser la réactivité 
immunologique des 
sérums de patients 
PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

46 patients avec 
une PIDC 

  Mise en évidence d’un sous-groupe de 
patients PIDC avec des anticorps anti-
CNTN1, présentant des caractéristiques 
spécifiques : atteinte motrice 
prédominante, perte axonale précoce, 
résistance aux IgIV. 

 

Ng, 2012[51] 

International 

Déterminer la 
fréquence des 
anticorps anti-NF155 
dans une population 
de patients PIDC 

Etude 
rétrospective 
multicentrique 

434 patients dont 
117 avec une 
PIDC 

  Prévalence faible des anticorps anti-
NF155 : 5/117 (4.3%) patients. 

 

 

 

 

 

Doppler, 
2016[52] 

Allemagne 

Déterminer la 
fréquence des 
anticorps anti-
CASPR1 dans une 
population de 
patients PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

57 patients dont 
35 avec une PIDC 

  Identification d’un seul patient PIDC avec 
des anticorps anti-CASPR1, chez qui 
l’atteinte douloureuse prédomine. 

Delmont, 
2017[53] 

International 

Déterminer la 
fréquence des 
anticorps anti-NF 
dans une population 
de PIDC 

Etude 
rétrospective 
multicentrique 

246 patients avec 
une PIDC 

  Identification de patients avec des 
anticorps anti-NF186/140 présentant des 
caractéristiques spécifiques : début 
subaigu, ataxie proprioceptive, syndrome 
néphrotique, résistance aux IgIV et CTC. 
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Delmont, 
2020[54] 

International 

Déterminer la 
fréquence des 
anticorps anti-nœuds 
de Ranvier dans une 
population de PIDC 
et préciser le 
phénotype 

Etude prospective 
multicentrique 

1500 patients avec 
une PIDC  

  Fréquence rare des anticorps anti-nœuds 
de Ranvier (NF155, NF 140/186, CNTN1, 
CASPR1). Description du phénotype 
clinique et de la réponse thérapeutique 
associés à chaque anticorps. 

Devaux, 
2016[55] 

International 

Déterminer la 
fréquence des 
anticorps anti-NF 
dans une population 
de PIDC 

Etude prospective 
multicentrique 

533 patients avec 
une PIDC 

  Identification de 7% de patients PIDC 
avec des anticorps anti-NF155 : âge 
jeune ; ataxie proprioceptive, atteinte 
cérébelleuse et tremblement fréquents ; 
mauvaise réponse aux IgIV (80% des 
patients). 

Cortese, 
2020[56] 

Italie 

Déterminer la 
fréquence des 
anticorps anti-nœuds 
de Ranvier dans une 
population de PIDC 
et préciser le 
phénotype 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

342 patients avec 
une PIDC 

  Identification de 5.5% des patients avec 
anticorps anti-nœuds de Ranvier (NF155 
> CASPR1 > CNTN1 > NF140/186) avec 
comme caractéristiques fréquentes : âge 
< 30 ans, début subaigu, atteinte clinique 
sévère, tremblement, ataxie 
proprioceptive, résistance aux IgIV. 

Kouton, 
2020[57] 

International 

Comparer les 
caractéristiques 
ENMG des patients 
avec anticorps anti-
nœuds de Ranvier 
comparé à des 
patients séronégatifs 

Etude 
rétrospective 
multicentrique 

13 patients avec 
anticorps anti-
NF155, 9 patients 
avec anticorps 
anti-CNTN1 et 40 
patients PIDC 
séronégatifs 

  Anomalies de démyélinisation plus 
intenses dans le groupe avec anticorps 
comparées au groupe séronégatif. 

Ogata, 
2015[58] 

Japon 

Déterminer la 
fréquence des 
anticorps anti-NF155 
dans une cohorte de 
PIDC et analyser les 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

55 patients avec 
une PIDC 

  Identification de 18% des patients PIDC 
avec des anticorps anti-NF155 avec 
comme caractéristiques spécifiques : 
sujet jeune, ataxie proprioceptive, 
tremblement, forte élévation de la 
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caractéristiques 
spécifiques 

protéinorachie. 

Vallat, 
2016[59] 

International 

 

Description 
histologique de 
patients PIDC avec 
anticorps anti-NF155 

Etude 
rétrospective 
multicentrique 

2 patients avec 
une PIDC et des 
anticorps anti-
NF155 

  Mise en évidence d’un décollement des 
boucles myéliniques paranodales sur les 
biopsies nerveuses de patients PIDC 
avec anticorps anti-NF155. 

Fujita, 
2017[60] 

Japon 

Description de 
l’évolution et du 
pronostic des 
patients PIDC avec 
anticorps anti-NF155 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

3 patients avec 
une PIDC et des 
anticorps anti-
NF155 

  Diminution des taux d’anticorps anti-
NF155 sous traitement par anti-CD20 
(Rituximab), avec augmentation des taux 
en cas de récidive de la maladie. 

Guo, 2014[61] 

Chine 

Comparer les 
caractéristiques 
ENMG du POEMS et 
des PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

20 patients 
POEMS et 36 
patients PIDC 

  Spécificités des anomalies ENMG du 
POEMS : prédominance de la 
démyélinisation sur les segments 
intermédiaires ; rareté des BC ; 
amplitudes motrices distales plus altérées 
et atteinte neurogène plus sévère en 
détection. 

Nasu, 
2011[62] 

Japon 

Comparer les 
caractéristiques 
électrophysiologiques 
du POEMS et des 
PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

51 patients 
POEMS et 46 
patients PIDC 

  Spécificités des anomalies ENMG du 
POEMS : prédominance de la 
démyélinisation sur les segments 
intermédiaires ; rareté des BC ; 
amplitudes motrices distales plus altérées 
et atteinte neurogène plus sévère en 
détection. 

 

Piccione, 
2016[63] 

Etats-Unis 

Comparer les 
caractéristiques 
histologiques du 
POEMS et des PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

35 patients 
POEMS et 26 
PIDC 

  Spécificités des anomalies histologiques 
du POEMS : perte axonale plus marquée, 
néovascularisation épineurale plus 
prononcée, absence d’infiltration 
macrophagique, moins d’inflammation 
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endoneurale et de bulbes d’oignon. 

Planté-
Bordeneuve, 
2007[64] 

France 

Description des 
difficultés dans le 
diagnostic des 
patients avec 
amylose TTR 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

90 patients avec 
une amylose TTR 
(cas sporadique) 

  Les patients pour lesquels il y avait une 
erreur diagnostique étaient le plus 
souvent étiquetés comme PIDC. Les 
principales sources d’erreur étaient les 
suivantes : diminution des VCN, 
hyperprotéinorachie, absence de dépôt à 
la biopsie. 

Mathis, 
2011[65] 

France 

Description des 
sources d’erreurs 
diagnostiques dans 
l’amylose TTR 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

5 patients avec 
une amylose TTR 

  L’absence de réponse thérapeutique chez 
des patients étiquetés PIDC doit faire 
remettre en question le diagnostic et 
chercher une amylose TTR. 

Cortese, 
2017[66] 

Italie 

Description des 
difficultés 
diagnostiques des 
patients avec 
amylose TTR 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

150 patients avec 
une amylose TTR 

  Les patients pour qui il y avait une erreur 
diagnostique était le plus souvent étiqueté 
PIDC. Les sources d’erreurs les plus 
fréquentes étaient la diminution des VCN 
et l’hyperprotéinorachie. 

 

 

Lozeron, 
2018[67] 

France 

Description des 
patients avec une 
amylose TTR 
remplissant les 
critères ENMG de 
démyélinisation 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

13 patients avec 
une amylose TTR 
et un ENMG 
démyélinisant 

  Les signes de démyélinisation à l’ENMG 
ne sont pas rares chez les patients avec 
une amylose TTR à début tardif. Ces 
patients ont en commun : une fréquence 
plus importante de la douleur, de la 
dysautonomie, de perte en petites fibres 
nerveuses au dessus du poignet et de 
faiblesse des membres supérieurs ; et 
l’absence d’ataxie.  

Ohashi, 
2018[68] 

Japon 

Description des 
patients avec une 
amylose TTR 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

102 patients avec 
une amylose TTR 

  13% des patients remplissaient les 
critères « définis » de démyélinisation à 
l’ENMG. Aucun patient ne présentait de 



Nom du Centre de référence / Date de publication  
20 

Tableau 3. Etudes cliniques 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Méthodologie, 
niveau de preuve 

Population Intervention 

 

Critères de 
jugement 

 

Résultats et signification 

remplissant les 
critères ENMG de 
démyélinisation 

BC.  

Fortanier, 
2020[69] 

France 

Evaluer l’interêt du 
Sudoscan dans le 
diagnostic différentiel 
de l’amylose TTR et 
de la PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

38 patients avec 
amylose TTR et 26 
patients PIDC 

  Très bonne sensibilité et spécificité du 
Sudoscan aux pieds dans le diagnostic 
différentiel amylose TTR / PIDC 
(nettement plus altéré dans l’amylose 
TTR). 

Capasso, 
2002[70] 

Italie 

Comparer les 
caractéristiques 
ENMG des patients 
avec NP anti-MAG et 
PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

10 patients avec 
NP anti-MAG et 22 
patients PIDC 

  Les éléments en faveur d’une NP anti-
MAG sont : atteinte plus sévère des nerfs 
fibulaires, démyélinisation à 
prédominance distale (index de latence 
terminale < 0.25), absence du potentiel 
sensitif sural, absence de BC. 

Trojaborg, 
1995[71] 

Etats-Unis 

Comparer les 
caractéristiques 
ENMG des patients 
avec NP anti-MAG 
versus autres NPs  

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

15 patients avec 
NP anti-MAG et 
103 patients 
autres (dont 25 
PIDC) 

  L’index de latence terminale est le 
meilleur critère permettant de différencier 
la NP anti-MAG des autres NPs 
démyélinisantes. 

Svahn, 
2017[72] 

France 

Description clinique 
et pronostique des 
patients avec NP 
anti-MAG 

Etude 
rétrospective 
multicentrique 

202 patients avec 
NP anti-MAG 

  Le Ritxumab semble bénéfique dans le 
traitement de la NP anti-MAG. 

Tomita, 
2013[73] 

Japon 

Description clinique 
et histologique des 
patients présentant 
une NP en 
association à un 
lymphome 

Etude 
rétrospective 
multicentrique 

32 patients avec 
une NP associée à 
un lymphome non-
Hodgkinien 

  34% des patients remplissent les critères 
EFNS/PNS de démyélinisation, dont 
certains présentaient une réponse aux 
IgIV ou aux CTC qui peut mimer une 
PIDC. 

Pegat, 
2019[74] 
France 

Description du 
variant moteur pur de 
PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

17 patients avec 
une PIDC motrice 
pure 

  La PIDC motrice pure est un variant très 
rare de PIDC. Les CTC sont une option 
en cas de résistance aux IgIV.  



Nom du Centre de référence / Date de publication  
21 

Tableau 3. Etudes cliniques 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Méthodologie, 
niveau de preuve 

Population Intervention 

 

Critères de 
jugement 

 

Résultats et signification 

Echaniz-
Laguna, 
2005[75] 

France 

Description de 
patients avec une 
SLA mimant une 
PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

3 patients SLA 
remplissant les 
critères de PIDC  

  Mise en évidence de (pseudo)blocs de 
conduction à la phase aiguë de la 
dégénérescence axonale chez des 
patients avec une SLA ayant fait 
suspecter le diagnostic de PIDC. 

Rajabally, 
2008[76] 

Royaume-Uni 

Description de 
patients avec une 
SLA remplissant les 
critères PIDC de 
démyélinisation à 
l’ENMG 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

4 patients SLA 
remplissant les 
critères de PIDC 

  L’absence de réponse thérapeutique aux 
immunomodulateurs est le principal 
critère devant faire évoquer une SLA 
chez des patients étiquetés PIDC motrice 
pure. 

Claus, 
2000[77] 

Allemagne 

Description d’un 
patient avec une 
NMMBC s’étant 
aggravé sous EP 

Case report 1 patient avec une 
NMMBC 

  Description d’un patient avec une 
NMMBC ayant présenté une aggravation 
clinique notable (tétraparésie sévère) 
sous EP. 

Azulay, 
1997[78] 

France 

Description du suivi à 
long terme d’une 
cohorte de patients 
NMMBC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

18 patients avec 
une NMMBC 

  Amélioration de 67% des patients sous 
IgIV. Nécessité de traiter la plupart des 
patients de manière répétée pour 
conserver le bénéfice. Inefficacité des 
corticoïdes et de l’Endoxan. 

Taylor, 
1996[79] 

Etats-Unis 

Evaluation de la 
sensibilité et de la 
spécificité de la 
détection des 
anticorps anti-GM1 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

173 patients avec 
une neuropathie 

  Des anticorps anti-GM1 fortement positifs 
étaient détectés uniquement chez des 
patients avec des neuropathies motrices. 
63% des patients avec une NMMBC 
avaient des anticorps fortement positifs, 
ainsi que 30% des patients avec une 
PIDC motrice pure.  

Allen, 
2015[80] 

Etats-Unis 

Description des 
principales sources 
d’erreur diagnostique 
dans la PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

59 patients 
étiquetés PIDC 

  Les patients avec un mauvais diagnostic 
de PIDC partagaient les caractéristiques 
suivantes : critères cliniques de PIDC 
« atypique » ; élévation modérée de la 
protéinorachie (< 1 g/l) ; signes de 



Nom du Centre de référence / Date de publication  
22 

Tableau 3. Etudes cliniques 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Méthodologie, 
niveau de preuve 

Population Intervention 

 

Critères de 
jugement 

 

Résultats et signification 

démyélinisation modérée à l’ENMG 
pouvant être expliqués par un facteur 
confondant (notamment le diabète) ; 
amélioration subjective sous traitement 
immunomodulateur. 

Campagnolo, 
2020[81] 

Italie 

Description des 
patients avec NP 
héréditaire (CMT) 
mimant une PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

9 patients 
etiquetés PIDC 

  L’hyperprotéinorachie, la présence de 
bandes oligoclonales dans le LCR, une 
réponse transitoire/subjective au 
traitement immunomodulateur, et la 
présence de BC en ENMG étaient les 
principales sources d’erreur diagnostique 
dans cette étude. 

Bedlack, 
2004[82] 

Etats-Unis 

Description de 
patients avec une 
mitochondriopathie 
(MNGIE) mimant une 
PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

5 patients avec 
une NP 
démyélinisante 
remplissant les 
critères 
EFNS/PNS 

  L’existence de troubles gastrointestinaux, 
d’une altération de l’état général, d’une 
ophtalmoplégie ou d’un ptosis permettent 
de distinguer la MNGIE d’une PIDC.  

 

 

Vital, 2008[83] 

France  

Description de 4 
patients avec une 
neuropathie associée 
à la sarcoïdose 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

4 patients + revue 
de la littérature 

  38 patients avec une neuropathie 
associée à la sarcoïdose et ayant eu une 
biopsie nerveuse sont décrits. Histologie 
variée : granulome sans nécrose 
caséeuse, vascularite nécrosante, 
vascularite lymphocytaire… Quatre 
patients présentaient un tableau 
compatible avec une PIDCS 

Vina,2005[84] 

Etats-Unis 

Description des 
caractéristiques des 
patients présentant 
une PIDC satellite 
d’un lupus 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

6 patients + revue 
de la littérature 

  Description de 19 patients rapportés dans 
la littérature avec PIDC associée à un 
lupus. Parmi les 6 patients nouvellement 
décrits dans cette article, 50% se sont 
améliorés sous IgIV. 
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Seeliger, 
2020[85] 

Allemagne 

Comparaison de 
PIDC associée ou 
non à un syndrome 
de Gougerot Sjögren 

Etude 
rétrosecptive 
monocentrique 

154 patients PIDC 
dont 54 avec un 
syndrome de 
Gougerot Sjögren 

  Les patients PIDC associée à un 
syndrome de Gougerot Sjögren était plus 
souvent des femmes, et l’atteinte des 
nerfs crâniens était plus fréquente. 

Vanhoutte, 
2012[86] 

International 

Déterminer l’intérêt 
du vigorimètre 
comme paramètre 
d’efficacité 
thérapeutique dans la 
PIDC 

Etude randomisée 
contre placebo en 
double aveugle 

117 patients PIDC IgIV ou placebo 
toutes les 3 
semaines 
pendant 24 
semaines 

Grip strength, 
INCAT 

La force de préhension au vigorimètre est 
un paramètre sensible pour mesurer la 
réponse thérapeutique des patients. 

Graham, 
2006[87] 

Etats-Unis 

Evaluer l’ONLS 
comme échelle de 
suivi dans les PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

100 patients avec 
NP de tout type 

  L’ONLS est un outil pertinent dans 
l’évaluation de la réponse thérapeutique 
des patients. 

van Nes, 
2011[88] 

Pays-Bas 

Evaluer l’échelle R-
ODS dans le suivi 
des NPs 
dysimmunitaires 

Etude 
rétrospective 
multicentrique 

294 patients (dont 
80 PIDC) 

  L’échelle R-ODS est une échelle 
pertinente dans l’évaluation clinique et de 
la réponse au traitement (notamment 
dans les essais cliniques) des patients. 

Kuwabara, 
2006[89] 

Japon 

Déterminer 
l’évolution à long 
terme des patients 
PIDC ainsi que les 
facteurs pronostics 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

38 patients PIDC   60% des patients ne nécessitent plus de 
traitement après 5 ans d’évolution, dont 
25% sont en rémission complète et 35% 
sont en rémission partielle.   

Dyck, 
1982[90], 
Etats-Unis 

Démontrer l'efficacité 
de la prednisone 
dans la PIDC 

Etude randomisée 
versus témoins 
mais sans groupe 
placebo 

28 patients PIDC Prednisone 120 
mg tous les 2 
jours pendant 2 
semaines et 
décroissance sur 
12 semaines 

Amélioration 
du score NDS 
en fin de 
traitement 

Amélioration du NDS plus fréquente dans 
le groupe traité. 

Dyck, 
1986[91], 
Etats-Unis 

Démontrer l'efficacité 
des EP dans la PIDC 

Etude randomisée 
EP vs échanges 
"sham" 

29 patients avec 
PIDC 

EP 2 fois par 
semaine pendant 
3 semaines 

Amélioration 
du score NDS 
et des 

Amélioration plus importante des scores 
chez les patients recevant le traitement à 
l'étude. 
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paramètres 
ENMG 

Hahn, 
1996[92], 
Etats-Unis 

Démontrer l'efficacité 
des EP 

Etude randomisée 
en double aveugle 
et crossover 

18 patients avec 
une PIDC non 
traités 
précédemment 

10 EP ou 
échanges "sham" 
sur 2 semaines 

Amélioration 
du NDS et 
des 
paramètres 
ENMG 

Amélioration plus importante dans le 
groupe traité. 

Hahn, 
1996[93],  
Canada 

Démontrer l'efficacité 
des IgIV 

Etude randomisée 
en double aveugle 
vs placebo et 
cross over 

30 patients avec 
une PIDC 

IgIV 2g/kg sur 5 
jours vs placebo 

Score NDS, 
clinical grade, 
grip test 

Amélioration plus importante dans le 
groupe traité. 

Mendell, 
2001[94], 
Etats-unis 

Démontrer l'efficacité 
des IgIV 

Etude randomisée 
en double aveugle 
vs placebo 

33 patients avec 
une PIDC 

IgIV 2g/kg sur 2 
jours, vs placebo 

Changement 
de force 
musculaire et 
score 
fonctionnel de 
Hughes 

Amélioration plus importante dans le 
groupe traité. 

Hughes, 
2001[95], 
International 

Comparer l'efficacité 
des IgIV et de la 
prednisolone 

Etude 
randomisée, 
comparative en 
double aveugle et 
cross over 

24 patients avec 
PIDC 

IgIV 2g/kg en 1-2 
jours vs 
prednisolone 
60mg/j pendant 2 
semaines et 
décroissance sur 
12 semaines 

INCAT 
disability 
scale à 2, 4 et 
6 semaines 

Efficacité identique des IgIV et des CTC. 

Hughes, 
2008[96], 
International 

Démontrer l'efficacité 
des IgIV à court et 
moyen terme 

Etude randomisée 
en double aveugle 
et cross over 
versus placebo 

117 patients avec 
PIDC 

IgIV ou placebo 
toutes les 3 
semaines 
pendant 24 
semaines 

Pourcentage 
de patients 
ayant une 
amélioration 
de l'INCAT 
disability 
score à 24 
semaines 

Efficacité supérieure du traitement à 
l'étude sur le critère de jugement principal 
(1ère étude ayant montré l'efficacité des 
IgIV à moyen terme). 
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Tableau 3. Etudes cliniques 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Méthodologie, 
niveau de preuve 

Population Intervention 

 

Critères de 
jugement 

 

Résultats et signification 

Van Schaik, 
2010[97], 
Pays-Bas 

Comparer l'efficacité 
de la DXM versus le 
traitement standard 
par prednisolone 

Etude 
comparative 
randomisée en 
double aveugle 

40 patients avec 
PIDC 

Prednisolone 
pendant 32 
semaines ou 
DXM 4 jours tous 
les 28 jours 
pendant 32 
semaines 

Rémission à 
12 mois 

Pas de différence significative entre les 2 
groupes. 

RMC trial 
group, 
2009[98], 
International 

Démontrer l'efficacité 
du Méthotrexate 
comme épargneur de 
CTC ou d'IgIV 

Etude randomisée 
en double aveugle 
vs placebo 

59 patients avec 
PIDC 

Méthotrexate 
15mg/sem 
pendant 40 
semaines vs 
placebo 

Changement 
de la dose 
hebdomadair
e moyenne 
d'IgIV ou de 
CTC en 
comparant les 
4 dernières 
semaines de 
traitement et 
les 4 
premières 

Pas de bénéfice du Méthotrexate mais 
amélioration significative importante dans 
le groupe placebo. 

 

 

 

 

 

 

 

Van Schaik, 
2017[99], 
International 

Démontrer l'efficacité 
des IgSC en 
traitement d'entretien 
chez les répondeurs 
aux IgIV 

Etude randomisée 
en double aveugle 
vs placebo 

172 patients avec 
PIDC répondant 
au traitement par 
IgIV et dépendants 
de ce dernier 

172 patients 
randomisés en 3 
groupes : 
placebo, et 2 
doses d'IgSC, et 
traités 24 
semaines 

Pourcentage 
de patients 
rechutant 
durant le 
traitement 

Pourcentage de rechutes moins élevé 
dans les groupes IgSC que dans le 
groupe placebo et bonne tolérance. 

Van Schaik, 
2019[100] 

Déterminer l’efficacité 
et la sécurité au long 
cours des IgSC 
(Hizentra) en 
perfusion 
hebdomadaire 

Etude prospective 
en ouvert 

82 patients avec 
PIDC 

IgSC à la dose 
de 0,2 ou 0,4 
g/kg 

 Hizentra permet une bonne efficacité au 
long à la dose de 0,2 ou 0,4 g/kg, avec 
une meilleure efficacité (moins de 
rechute) à la dose la plus forte. Aucun 
effet indésirable grave n’a été rapporté. 
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Tableau 3. Etudes cliniques 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Méthodologie, 
niveau de preuve 

Population Intervention 

 

Critères de 
jugement 

 

Résultats et signification 

Nobile-Orazio, 
2012[101] 

International 

Comparer l’efficacité 
des IgIV aux CTC IV 
dans les PIDC 

Etude randomisée 
en double aveugle 
vs placebo 

45 patients avec 
PIDC 

24 patients IgIV, 
21 patients MP 
IV 

Arrêt du 
traitement 
pour 
inefficacité ou 
intolérance 

Arrêt plus fréquent dans le groupe MP. 

 

 

 

 

Lopate, 
2005[102] 

Etats-Unis 

Déterminer l’efficacité 
de la MP IV dans les 
PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

39 patients avec 
PIDC 

  Efficacité identique de la MP IV par 
rapport aux autres traitements 
immunomodulateurs. 

van Lieverloo, 
2018[103] 

International 

Déterminer l’efficacité 
de différentes 
modalités de CTC 
dans les PIDC 

Etude 
rétrospective 
multicentrique 

125 patients PIDC 3 groupes : 67 
CTC oraux, 37 
DXM pulsée, 21 
MP IV 

Pourcentage 
de patients 
répondeurs, 
taux de 
rémission, 
effets 
secondaires 

60% de répondeurs sans différence entre 
les groupes. 55% de rémission à 5 ans. 

Adrichem, 
2019[104] 

International 

Evaluer l’efficacité 
d’un traitement 
combiné par IgIV et 
MP IV dans les PIDC 

Etude prospective 
multicentrique non 
contrôlée 

20 patients PIDC IgIV 2g/kg puis 
1g/kg toutes les 
3 semaines + MP 
IV 1g toutes les 3 
semaines 
pendant 18 
semaines 

Amélioration 
du score R-
ODS ou du 
grip strength 

Amélioration chez 76% des patients à 18 
semaines. 59% de rémission à 1 an.  

 

 

 

 

 

 

 

Isose, 
2010[105] 

Chine 

Evaluer l’efficacité 
des EP au long cours 
dans la PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

82 patients PIDC Deux EP/sem 
pendant 3 
semaines puis 
diminution 
progressive 
jusqu’à 1/mois 

 Efficacité des EP au long cours dans le 
maintien de la rémission clinique. 
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Tableau 3. Etudes cliniques 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Méthodologie, 
niveau de preuve 

Population Intervention 

 

Critères de 
jugement 

 

Résultats et signification 

Fargeot, 
2020[106] 

France 

Comparer le 
syndrome de 
Lewis&Sumner aux 
autres formes de 
PIDC 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

45 patients 
Lewis&Sumner et 
35 PIDC d’autres 
types 

  Les patients avec une forme 
Lewis&Sumner présentent plus 
d’aggravation sous traitement. Le sevrage 
en traitement est également moins 
fréquent et obtenu plus tardivement. 

Querol, 
2015[107] 

Espagne 

Analyser l’efficacité 
du Rituximab dans 
les PIDC avec 
anticorps anti-nœuds 
de Ranvier 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

9 patients PIDC (5 
avec anticorps 
anti-CNTN1 et 4 
avec anticorps 
anti-NF155) 

  Amélioration significative chez 2 patients 
et modérée chez un 3e patient après 
traitement par Rixutimab. 

Missaoui, 
2013[108] 

France 

Evaluer l’intérêt de la 
prise en charge 
rééducative dans les 
neuropathies 
ataxiantes 

Etude prospective 
monocentrique 

30 patients avec 
une neuropathie 
ataxiante 

Stimulation 
sensorielle des 
pieds, travail de 
l’équilibre et de la 
marche  

 Amélioration des scores cliniques, 
notamment de l’équilibre, à la fin du 
protocole de réhabilitation. 

Boukhris, 
2006[109] 

France 

Analyser les patients 
PIDC qui présentent 
une douleur comme 
principal symptôme 

Etude 
rétrospective 
monocentrique 

5 patients PIDC   La douleur peut être un symptôme isolé 
ou prédominant dans la PIDC. Elle est 
souvent associée aux formes sensitives 
pauci-symptomatiques. Le traitement 
immunomodulateur peut être efficace sur 
la douleur, même en cas d’échec des 
thérapeutiques antalgiques. 
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2 PIDC de l’enfant 
 
 

Tableau 1. Recommandations de bonne pratique 

Auteur, 

année, 
référence, 
pays 

Objectif Stratégie de 
recherche 
bibliographique 
renseignée 

(oui/non) 

Recueil de l’avis des 
professionnels (non, 
oui, lesquels) 

Recueil de 
l’avis des 
patients 
(non, oui) 

Populations et 
techniques (ou 
produits) étudiées 

Résultats (avec grade des 
recommandations si 
disponible) 

Nevo, 
2002[110] 
Pays Bas 

Etablir des 
recommandations pour le 
diagnostic et la prise en 
charge des PIDC chez 
l’enfant 

Non 

 

Oui : les auteurs Non 

 

Recommandations 
d'experts 
concernant les 
enfants atteints de 
PIDC 

Déterminer les critères de 
diagnostic clinique, et la place 
des examens 
complémentaires dans la 
stratégie diagnostique. 
Recommandations de prise 
en charge et traitement. 
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Tableau 2. Revues systématiques de la littérature 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Stratégie de 
recherche 
renseignée 

(oui/non) 

Critères de 
sélection des 
études 

Populations et 
techniques (ou 
produits) étudiées 

Critères d’évaluation Résultats et signification 

Broers, 
2019[25]  

Pays-Bas 

Déterminer l'incidence 
et la prévalence de la 
PIDC 

Oui 

 

Preferred 
Reporting Items 
for Systematic 
reviews and Meta-
Analysers 
guidelines 

Patients ayant un 
diagnostic de PIDC 
selon différents 
critères 
consensuels 

Incidence et 
prévalence des cas 
de PIDC 

L’incidence pour le groupe 
d’âge 0-15 ans est estimée 
dans une méta-analyse à 
0,06/100 000. 

Connely, 
2001[111] 

Etats-Unis 

Evaluer les 
caractéristiques 
cliniques, ENMG, 
histologiques et 
immunologiques des 
PIDC de l’enfant 

Non   Evaluation des 
caractéristiques 
cliniques, ENMG, 
histologiques et 
immunologiques des 
PIDC de l’enfant 

Recommandations pour le 
diagnostic et la prise en charge 
des PIDC de l’enfant. 
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Tableau 3. Etudes cliniques 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Méthodologie, 
niveau de preuve 

Population Intervention 

 

Critères de 
jugement 

 

Résultats et signification 

Yosha-Orpaz, 
2019[112] 

Israel 

Description de présentations 
cliniques atypiques de 
Guillain-Barré de l’enfant. 

 39 patients Guillain-
Barré 

  Présence de 8/39 (20%) patients ayant 
finalement au cours du suivi une PIDC. 

Cabasson, 
2015[113] 

France 

Description des formes de 
PIDC de l’enfant à 
installation subaiguë 

 31 patients PIDC   Présence de 13 (42%) patients avec un 
début subaigu (<2 mois). 

McMillan, 
2013[114] 

Canada 

Description d’une série de 
30 enfants avec PIDC et 
revue de toutes les séries 
antérieures 

 30 patients PIDC   Description précise de 30 patients, serie la 
plus importante. 
Recommandations concernant le diagnostic 
et la prise en charge établies à partir de 
l’ensemble des séries déjà publiées. 

Abrams, 
2020[115] 

Etats-Unis 

Description d’un cas 
pédiatrique d’oedème 
papillaire dans un contexte 
de PIDC et revue de la 
litterature 

 1 patient PIDC   Un œdème papillaire avec hyperpression 
du LCR. 

Michev, 
2018[116] 

Italie 

Description de formes 
associées de PIDC et 
atteinte du SNC 

 2 nouveaux patients 
PIDC et 19 issus d’une 
revue de la littérature 

  Recommandations pour le diagnostic et la 
prise en charge des formes associées 
PIDC/encéphalomyélite. 

Silwal, 
2018[117] 

Royaume-Uni 

Description détaillée d’une 
série d’enfants avec PIDC 

 30 patients PIDC    Une des séries les plus récentes avec suivi 
sur une longue période (1992-2015). Les 
diagnostics différentiels et présentations 
atypiques sont détaillés. 

Ginsberg, 
2004[118] 

Royaume-Uni 

Description de PIDC 
associées à des CMT 

 8 patients CMT   Cas rapportés à l’âge adulte associant 
CMT et PIDC, avec les implications en 
termes de traitement. 

Dubourg, 
2001[119] 

France 

Description clinique, ENMG 
et génétique de patients 
avec un CMT lié à l’X 

 93 patients CMT liés à 
l’X 

  Description de patients se présentant 
comme une PIDC, avec un diagnostic de 
CMT lié à l’X. 
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Tableau 3. Etudes cliniques 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Méthodologie, 
niveau de preuve 

Population Intervention 

 

Critères de 
jugement 

 

Résultats et signification 

Hattori, 
2003[120] 

Japon 

Description de CMT1 
(mutation PMP22, MPZ et 
Connexine 32) avec une 
présentation « pseudo 
PIDC »  

 205 patients CMT1   Description de CMT1 (mutation PMP22, 
MPZ et Connexine 32) avec une 
présentation « pseudo PIDC », avec 
comme principale source de confusion 
l’existence d’une démyélinisation 
hétérogène à l’ENMG. 

Street, 
2002[121] 

Etats-Unis 

Description de CMT1 
(mutations MPZ et 
Connexine 32) avec une 
présentation « pseudo 
PIDC » 

 4 familles CMT1   Description de CMT1 (mutations MPZ et 
Connexine 32) avec une présentation 
« pseudo PIDC », avec comme principale 
source de confusion l’existence d’une 
démyélinisation hétérogène à l’ENMG. 

Bennett, 
2004[122] 

Etats-Unis 

Description de CMT1 
(mutations SIMPLE) avec 
une présentation « pseudo 
PIDC » 

 38 patients CMT1   Description de CMT1 (mutations SIMPLE) 
avec une présentation « pseudo PIDC », 
avec comme principale source de 
confusion l’existence d’une démyélinisation 
hétérogène à l’ENMG et d’une dispersion 
temporelle. 

Nevo, 
2013[123] 

Pays-Bas 

Description de PIDC chez 
l’enfant associée au deficit 
en CD59 

 4 familles PIDC   Rares cas de déficit en CD59 associés à 
des PIDC, recommandation pour le 
traitement spécifique (eculizumab). 
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Annexe 1. Recherche documentaire et sélection des 
articles  

  

Recherche documentaire 
 

Sources consultées 
 

Bases de données : Pubmed/NCBI 
 
Sites internet : Pubmed, Orphanet, Cochrane 
 

Période de recherche 
 

1975-2021 

Langues retenues 
 

Français, Anglais 

Mots clés utilisés 
 

CIDP, chronic inflammatory demyelinating 
polyradiculoneuropathy, Lewis-Sumner syndrome, DADS, 
distal acquired demyelinating symmetric neuropathy, 
EFNS/PNS, intravenous immunoglobulin, plasma exchange, 
corticosteroids, trial, controlled, nerve conduction studies, 
recommendations, somatosensory evoked potentials, plexus 
MRI, lumbar puncture 

Nombre d’études recensées 
 

1385 

Nombre d’études retenues 
 

123 

 

 
 
Critères de sélection des articles 
 
Les études cliniques, case reports et revues systématiques de la littérature ainsi que tous les 
articles permettant d’établir des recommandations de bonnes pratiques et jugés importants par le 
comité de rédaction ont été sélectionnés.
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