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Systeme Nerveux Central

Treatment-Related Fluctuation (fluctuations liées au traitement)
Thrombose Veineuse Profonde

Virus de 'lmmunodéficience Humaine

Ventilation Mécanique Invasive




Synthese a destination du médecin traitant

Le syndrome de Guillain-Barré (SGB) est une polyradiculoneuropathie d’installation aigue
(< 4 semaines), d’évolution monophasique, a médiation auto-immune et ayant une grande
hétérogénéité clinique de sévérité et de pronostic. |l s’agit de la neuropathie aigué paralysante la

plus fréquente.

Les premiers symptémes sont une faiblesse bilatérale d’aggravation rapide des membres
inférieurs puis des membres supérieurs, souvent précédée ou accompagnée de paresthésies.
L’atteinte des paires craniennes, en particulier une paralysie faciale, est fréquente. L'examen
clinigue montre une aréflexie tendineuse, qui peut étre limitée voire manquer en tout début de
maladie, et 'absence de signes d'atteinte du systeme nerveux central (SNC) comme la présence
de réflexes tendineux vifs dans un territoire déficitaire. Le diagnostic repose sur 'examen clinique.
En cas de suspicion diagnostique de SGB, le médecin traitant doit rechercher les facteurs
pouvant engager le pronostic vital & court terme (installation rapide du déficit moteur, présence
de troubles de la déglutition, d’'une dyspnée, de signes de dysautonomie) et adresser en urgence
le patient dans un centre hospitalier, idéalement un centre de référence ou de compétence pour
les maladies neuromusculaires rares. Les examens complémentaires qui supportent le diagnostic
mais peuvent étre normaux en début de maladie sont I'électroneuromyogramme et I'analyse du
liquide cérébrospinal (LCS). L'imagerie cérébrale et/ou médullaire n’a pas d’indication pour le

diagnostic positif mais est parfois indiquée au titre du diagnostic différentiel.

Le SGB peut rapidement mettre en jeu le pronostic vital par défaillance respiratoire en
particulier. Le diagnostic précis et le suivi du patient seront multidisciplinaires et se feront de
préférence au sein des centres de référence ou de compétence pour les maladies
neuromusculaires rares (Filiere FILNEMUS, liste des centres en Annexe 2). Le traitement par
échanges plasmatiques ou immunoglobulines intraveineuses doit étre mis en place rapidement
une fois le diagnostic posé si le patient présente des signes d’aggravation clinique rapide. Le
patient doit étre pris en charge en unité de soins intensifs ou de réanimation en cas de facteurs
de gravité. La prise en charge multidisciplinaire repose aussi sur la réadaptation physique, la
kinésithérapie, la prise en charge psychologique et sociale. La phase de récupération s’étale le

plus souvent sur plusieurs mois ou années.

Le SGB est souvent précédé d'une infection. D’autres facteurs déclenchants ont été
discutés comme la vaccination ou la chirurgie. Un antécédent de SGB ne constitue pas une
contre-indication aux vaccinations et celles-ci seront a discuter au cas par cas en fonction du
rapport bénéfice risque. Le SGB peut survenir dans des situations particulieres comme chez

I'enfant ou pendant la grossesse.




1 Introduction

Le SGB est une polyradiculoneuropathie & médiation auto-immune d’installation aigue (< 4
semaines), d’évolution monophasique, avec une grande hétérogénéité clinique de sévérité et de
pronostic. Il s’agit de la neuropathie aigué paralysante la plus fréquente. La plupart des études
gui estiment les taux d'incidence du SGB ont été réalisées en Europe et en Amérique du Nord et
ont montré une incidence similaire de 0,8 & 1,9 (médiane 1,1) cas pour 100000 personnes par
an.

Le SGB peut survenir a tout 4ge, avec deux pics d’incidence. Le premier pic concerne les enfants
et jeunes adultes et le deuxiéme les sujets de plus de 55 ans. Le taux d'incidence annuel du SGB
augmente avec l'age (0,6 pour 100000 par an chez les enfants et 2,7 pour 100000 par an chez
les personnes agées de 80 ans et plus). La maladie est Iégérement plus fréquente chez les
hommes que chez les femmes (sex-ratio 1,25). Globalement, sur la base du taux d'incidence et
de l'espérance de vie, le risque estimé de développer un SGB pour toute personne est inférieur
a 1 sur 1000.

Le SGB est souvent précédé d’une infection ou d’'un autre stimulus du systéme immunitaire. Il
s’agit le plus souvent d’infections virales des voies aériennes supérieures ou du systéme digestif
ou d’agents infectieux plus spécifiques comme la grippe, Campylobacter jejuni, Haemophilus
influenzae, Mycoplasma, les virus cytomégalovirus, Epstein-Barr et varicelle-zona, la dengue,
I'encéphalite japonaise, le chikungunya, le virus West-Nile, 'hépatite E ou, plus récemment, le
virus Zika et la Covid-19. Néanmoins, I'absence d'infection précédant le SGB n'exclut pas ce
diagnostic, car les infections putatives ou d'autres stimuli immunologiques peuvent étre
infracliniques.

Le diagnostic de SGB doit étre suspecté chez les patients qui présentent une faiblesse bilatérale
d’évolution rapide des membres inférieurs et/ou des membres supérieurs en I'absence de signes
d'atteinte du SNC et d'autres causes évidentes de paralysie. Il s’agit d’'une urgence diagnostique
et thérapeutique pouvant engager le pronostic vital. La prise en charge doit étre multidisciplinaire
et adaptée au stade de la maladie (phase ascendante, plateau ou phase de récupération). Malgré
le taux de mortalité autour de 5% et le risque de séquelles a long terme de 15-20%, le pronostic
est globalement bon pour la plupart des patients atteints de SGB : la majorité des patients

présentent a terme un rétablissement complet ou des déficits mineurs.




2 Objectifs du protocole national de diagnostic et de soins

L’'objectif de ce protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) est d’expliciter aux
professionnels concernés la prise en charge diagnostique et thérapeutique optimale actuelle et
le parcours de soins d’un patient atteint de SGB. Il a pour but d’optimiser et d’harmoniser la prise
en charge et le suivi de la maladie rare sur I'ensemble du territoire. Le PNDS peut servir de
référence au médecin traitant (médecin désigné par le patient auprés de la caisse d’assurance
maladie) en concertation avec le médecin spécialiste, notamment au moment d’établir le
protocole de soins conjointement avec le médecin-conseil et le patient, dans le cas d’une
demande d’exonération du ticket modérateur au titre d’'une affection hors liste. Le PNDS ne peut
cependant pas envisager tous les cas spécifiques, toutes les comorbidités ou complications,
toutes les particuliarités thérapeutiques, tous les protocoles de soins hospitaliers, etc. Il ne peut
pas revendiquer I'exhaustivité des conduites de prise en charge possibles, ni se substituer a la
responsabilité individuelle du médecin vis-a-vis de son patient. Le protocole décrit cependant la
prise en charge de référence d’'un patient atteint de SGB. Il doit étre mis a jour en fonction des
données nouvelles validées. Le présent PNDS 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).

3 Diagnostic et évaluation initiale
3.1 Suspicion du diagnostic

Le diagnostic de SGB doit étre suspecté chez les patients qui présentent une faiblesse motrice
bilatérale rapidement ascendante des membres inférieurs et des membres supérieurs en
I'absence de signes d'atteinte du SNC et d'autres causes évidentes de paralysie (1-3). Il s’y

associe fréquemment des paresthésies distales qui peuvent précéder la faiblesse.
e Présentation clinique
Le SGB associe le plus souvent un déficit moteur touchant en quelques jours les quatre membres

et la face, avec des paresthésies et une aréflexie tendineuse. Mais le tableau est souvent

incomplet initialement.



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

Le déficit moteur est classiguement ascendant, débutant aux membres inférieurs et s’étendant
aux membres supérieurs puis a la face. Il commence généralement aux extrémités des membres
inférieurs mais il peut parfois commencer de fagon plus proximale et peut plus rarement débuter
au niveau des bras ou de la face (4). A la phase de plateau, le déficit moteur, d’intensité variable,
touche habituellement les quatre membres. Il prédomine souvent sur les segments proximaux
des membres inférieurs. Il est bilatéral, parfois un peu asymétrique. Le déficit moteur touche
fréquemment aussi I'étage céphalique. Il s’agit le plus souvent d’'une paralysie faciale bilatérale
plus ou moins symeétrique, d’'un déficit oropharyngé (troubles de la déglutition, de la parole, de la

toux), d’un déficit oculomoteur (diplopie).

Les paresthésies distales touchant les pieds et/ou les mains représentent souvent un des
premiers symptdmes, présentes chez 50% des patients (1). Les signes sensitifs objectifs, en
général moins marqués que les sighes moteurs, peuvent concerner toutes les modalités mais
prédominent sur la sensibilité véhiculée par les grosses fibres (ataxie proprioceptive,
hypoesthésie tactile, vibratoire, arthrokinétique), de topographie généralement distale et
symétriqgue (1). La présence d'un niveau sensitif médullaire doit étre systématiquement

recherchée pour le diagnostic différentiel de myélopathie.

Les patients ont une abolition ou une diminution des réflexes tendineux de facon diffuse dans les
membres affectés. Les réflexes peuvent étre initialement normaux voire dans certains cas vifs
(1,4), mais une hyper-réflexie dans un territoire déficitaire doit avant tout faire remettre en cause

le diagnostic de SGB.

Les douleurs musculaires ou radiculaires sont un autre symptéme initial fréquent, surtout chez
les enfants. Ces douleurs peuvent étre trompeuses et compliquer le diagnostic. La douleur peut
précéder la faiblesse chez environ un tiers des patients (1,4). Il s’agit de courbatures dans les
muscles paravertébraux ou proximaux des membres, parfois de radiculalgies et de brllures

distales.

La dysautonomie est rarement présente a la phase initiale du SGB. A la phase de plateau, elle
touche environ deux tiers des patients et est plus fréquente dans les formes séveres du SGB.
Elle peut se manifester notamment par une atteinte cardiovasculaire (labilité tensionnelle,
bradycardie, tachycardie, arythmies cardiaques), des troubles de la motilité digestive
(diarrhées/constipation chez environ 15% des patients), vésicale et sphinctérienne (10 & 30% des
patients) (5,6).




Il n'est pas rare que les patients se rendent aux urgences plusieurs fois avant d'étre
diagnostiqués. Il a été démontré dans une étude réalisée aux Etats-Unis que le diagnostic clinique
de SGB n'était pas suspecté lors de la visite initiale aux urgences chez prés de 50% des patients
(7). Le nombre médian de visites aux urgences avant la suspicion de SGB est de 2 (7,8). Les
principaux motifs d’admission des patients aux urgences sont variables et sont par ordre de
fréquence :

- une faiblesse chez 37,7% des patients

- des paresthésies chez 24,6%

- des douleurs neuropathiques chez 21,7%

- des engourdissements chez 10,1%

- un essoufflement chez 1,4%

- une atteinte de nerf cranien chez 1,4%

- une ataxie chez 1,4%

- une dysautonomie chez 1,4%
Une aréflexie ou hyporeflexie était présente chez 58% des patients lors de la visite initiale (8).
L’évolution des patients, évaluée a la sortie d’hospitalisation dans cette étude sur le testing
musculaire, la durée d’hospitalisation, la possibilité de retour a domicile direct ainsi que le délai
avant la mise en route du traitement, était meilleure chez les patients ayant été examinés par un

neurologue lors de la visite initiale (8).

o Criteres diagnostiques

Les premiers criteres diagnostiques ont été publiés en 1981 (9) et modifiés en 1990 (10). En
2011, la collaboration de Brighton a établi de nouveaux critéres diagnostiques permettant de
classer les patients en 4 degrés de certitude diagnostique (11), résumés dans le Tableau 1. Ces

critéres sont surtout utilisés pour les études cliniques et épidémiologiques.




Tableau 1 : critéres diagnostiques de Brighton (d’aprés (11,12))
Niveau de certitude diagnostique 1 maximum a 4 minimum.
+ : présent, - : absent, +/- ; présent ou absent

a: en l'absence d’analyse du LCS, I'étude de la conduction nerveuse doit étre en faveur du SGB

Critéres diagnostiques Niveau de certitude diagnostique
1 2 3 4

D_eflglt moteur des membres + + N -
bilatéral et flasque
Diminution ou abolition des réflexes

. ; + + + +/-
tendineux dans les membres faibles
Evolution monophasique et délai
entre le début et le nadir de 12 + + + +/-
heures a 28 jours
Cytorachie < 50/ pL + +a - +/-
Protéinorachie > la valeur normale + +/-2 - +/-
Etude de la conduction nerveuse en + - ) -
faveur d’'un des sous-types de SGB
Absence d’alternative diagnostique

Py + + + +
au déficit moteur

3.2 Examens Paracliniques

3.2.1 Electrophysiologie

L’examen électroneuromyographique (ENMG) est a la phase initiale un examen clé dans le
diagnostic de SGB. Secondairement, a partir de 3-4 semaines aprés le début des signes
cliniques, il peut également fournir des informations pronostiques. Il permet de confirmer la
présence d’'une atteinte nerveuse périphérique, d’en préciser le type (myélinopathie, axonopathie,
nodo-paranodopathie) et la sévérité (1,4,13).

Les anomalies peuvent étre hétérogénes selon les troncs nerveux et jusqu'a 8 nerfs moteurs
doivent parfois étre étudiés pour les retrouver.

Dans les formes démyélinisantes de SGB, qui sont les plus fréquentes dans les pays occidentaux
comme la France, les anomalies notées a l'étude de la conduction nerveuse incluent :
allongement des latences motrices distales, augmentation de la durée du potentiel global d’action
musculaire (PGAM), allongement ou absence des voies réflexes (ondes F principalement, mais
également réflexe H ou T), ralentissement des vitesses de conduction nerveuse motrice
segmentaires, présence de blocs de conduction (14). Dans les formes axonales de SGB, on
trouve une diminution des amplitudes des PGAM sans signe de démyélinisation (14). Le présence

de blocs de conduction est possible dans les formes axonales (15,16). Des critéres
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électrodiagnostiques ont été élaborés afin de pouvoir classer les formes démyélinisantes ou
axonales en fonction des résultats de I'étude de la conduction nerveuse (15,17-19).

Les anomalies de I'étude de la conduction nerveuse apparaissent en général cing a sept jours
apres le début des symptdomes mais sont plus prononcées deux semaines apres le début de la
faiblesse (4,13). Les anomalies les plus fréquentes précocément sont celles qui explorent la
conduction des segments proximaux (réflexes H et ondes F, décharges doubles indirectes) (20).
L’allongement des latences motrices distales, la diminution des vitesses de conduction et la
diminution des amplitudes des PGAM sont aussi retrouvés précocement. La diminution de
lamplitude des PGAM et des potentiels sensitifs peut traduire la perte axonale des fibres
nerveuses et est donc classiqguement considérée comme un facteur de mauvais pronostic (1,4,13)
mais peut aussi étre en rapport avec un défaut de conduction réversible (nodo ou
paranodopathie) ou un bloc distal.

L’électromyographie a l'aiguille peut montrer des signes de dénervation aigué (potentiels de
fibrillations et pointes positives au repos) a partir de la deuxiéme semaine d’installation et durant
les premiers mois (4,13). L’électromyographie en contraction volontaire des muscles atteints
montre un appauvrissement et une accélération du recrutement des potentiels d’unité motrice
traduisant 'atteinte neurogéne.

Un ENMG initial doit étre effectué dés que possible aprés I'admission du patient pour aider au
diagnostic. En cas de normalité et de persistance d’'une suspicion de SGB, il devra étre répété
une ou deux semaines apres. Le moment et la fréquence de réalisation des ENMG ultérieurs sont
variables, a apprécier en fonction de I'évolution du patient. Il peut étre intéressant de réaliser un
deuxieme ENMG systématiquement autour d’'un mois aprés le début des symptdomes pour
évaluer le pronostic du patient.

En ce qui concerne la classification électrodiagnostique entre forme démyélinisante et forme
axonale, celle-ci peut étre faite sur 'TENMG réalisé dans les 3 premiéres semaines suivant le
début des symptdbmes (21). En Europe, en Amérique du Nord et en Australie, le sous-type de
SGB le plus fréquent est la forme démyélinisante (jusqu’a 90% des cas) tandis que les formes
axonales constituent 30 a 47% des cas en Asie, en Amérique du Sud et centrale, augmentant a
86% en Chine (17,22-27). |l faut souligner que cette classification n’a actuellement aucune

conséquence thérapeutique.

3.2.1.1 Particularités de ’ENMG en pédiatrie

Il existe une prépondérance de formes démyélinisantes (95%) par rapport aux formes axonales
(28). La spécificité en pédiatrie est la grande fréquence trés précoce des blocs de conductions

distaux a l'origine d’'une baisse d’amplitude des PGAM mais qui ne signifient pas, pour autant, un
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facteur de mauvais pronostic (28). Par ailleurs on peut noter le caractéere difficile de réalisation
de 'TENMG en pédiatrie chez des enfants trés douloureux. LENMG permet aussi comme chez
'adulte la classification électrophysiologique en formes démyélinisantes, formes axonales avec

ou sans blocs nodaux réversibles.

3.2.2 Analyse du liquide cérébrospinal

L’analyse du LCS, prélevé par ponction lombaire, est un examen indispensable pour le diagnostic
afin surtout d’éliminer un diagnostic différentiel de méningoradiculite, en particulier infectieuse
(1,4,13,27,29). Elle doit donc étre réalisée rapidement des la suspicion de SGB.

Dans le SGB, l'analyse du LCS montre une dissociation albuminocytologique, c’est-a-dire une
augmentation de la protéinorachie et une cytorachie inférieure a 10 éléments par mm?,
Cependant, l'analyse du LCS peut étre normale, surtout la premiére semaine suivant le début
des symptémes (4,13,29).

L’hyperprotéinorachie est présente dans 53% des cas les trois premiers jours du SGB et dans
88% a trois semaines (12). L'importance du taux d’hyperprotéinorachie ne serait pas liée a un
plus mauvais pronostic (30).

Une augmentation modérée de la cytorachie (inférieure a 50 éléments par mm?) n’élimine pas le
diagnostic de SGB mais doit faire aussi rechercher un diagnostic alternatif en particulier
infectieux : polyradiculonévrite dans le cadre d’'une maladie de Lyme ou d’'une infection a VIH en

particulier.

3.2.3 Examens biologiques

Les analyses sanguines générales sont le plus souvent normales. Elles peuvent aussi montrer
des signes d’infection associée (anomalies de marqueurs inflammatoires ou du bilan hépatique)
(1,4,13,27,29). Les créatinines kinases peuvent étre modérément augmentées, surtout chez les
patients douloureux (31). On peut aussi noter une hyponatrémie secondaire a une sécrétion
inappropriée d’hormone antidiurétique (SIADH). Une protéinurie modérée transitoire est
fréquente.

La recherche d’anticorps anti-gangliosides est utile, surtout dans certaines formes de SGB
(1,4,13,27,29) mais on ne doit pas attendre leur résultat pour retenir le diagnostic de SGB. Les
anticorps anti-gangliosides sont le plus souvent d’isotype IgG. Les formes motrices pures sont
associées aux anticorps anti-GM1 et anti-GD1a, le syndrome de Miller Fisher aux anticorps anti-
GQ1b et les rares formes pharyngo-cervico-brachiales (PCB) aux anticorps anti-GT1a ou plus
rarement anti-GQlb. Les examens immunologiques ont permis de faire avancer les

connaissances sur le SGB. Le SGB est secondaire a une réaction auto-immune favorisée par un
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mimétisme moléculaire entre des gangliosides exprimés sur les nerfs des patients et des lipo-
oligosaccharides présents sur les membranes plasmatiques d’agents pathogénes comme
Campylobacter jejuni ou Haemophilus influenzae (27). Dans le modele expérimental induit chez
le lapin, les anticorps anti-GM1 se fixent au niveau des nceuds de Ranvier, activent le complément
et bloquent la conduction nerveuse (32). D’autres modéles expérimentaux impliquent 'immunité

innée et 'immunité cellulaire médiée par les lymphocytes Th17 (33).

3.2.4 Imagerie

Ces derniéres années, I'lRM cérébrale et/ou médullaire a été couramment pratiquée dans le
cadre du bilan diagnostique, bien qu’elle ne soit pas toujours nécessaire. Elle peut étre utile pour
exclure certains diagnostics différentiels du SGB tels qu’une rhombencéphalite infectieuse ou
inflammatoire, un accident vasculaire cérébral du tronc cérébral, ou une atteinte de la moelle
épiniére (1,29). Dans certains cas rares, un syndrome d’encéphalopathie postérieure réversible
peut s’associer au SGB, avec les anomalies IRM classiques de ce syndrome.

La présence d’'un rehaussement des racines nerveuses sur I'lRM avec injection de gadolinium
est une caractéristique non spécifigue mais sensible du SGB et peut soutenir le diagnostic, en
particulier chez les jeunes enfants chez qui I'évaluation clinique et électrophysiologique peut étre
plus difficile (1,29). Le rehaussement des racines nerveuses peut aussi étre trouvé chez une
minorité de personnes atteintes de myélite flasque aigué. L’échographie des nerfs périphériques
pourrait aussi montrer des anomalies précoces au niveau des racines nerveuses cervicales des

patients atteints de SGB mais une validation supplémentaire de cette technique est nécessaire

(1)

3.3 Diagnostic différentiel

Le diagnostic différentiel du SGB est large (Tableau 2) et dépend de la présentation clinique, de
'age et du pays d'origine des patients (1,4,13,34). Chez les patients présentant des
caractéristiques typiques du SGB, le diagnostic est généralement simple, mais le SGB peut étre
parfois difficile a reconnaitre. C’est le cas en particulier chez les jeunes enfants, devant des cas
clinigues atypiques, chez les patients souffrant de douleurs intenses précédant la faiblesse ou
dans certaines parties du monde en raison de structures sanitaires manquantes ou présentant

un diagnostic différentiel plus large (4,34).

13



Tableau 2 : Diagnostic différentiel du syndrome de Guillain-Barré

Atteinte du systeme nerveux central

Encéphalite, encéphalomyélite aigué disseéminée,
myélite transverse, compression du tronc cérébral ou
de la moelle, tumeur maligne leptoméningée

Atteinte des neurones moteurs

Poliomyélite, myélite antérieure du virus West-Nile,
sclérose latérale amyotrophique, atrophie musculaire
spinale progressive

Atteinte des plexus

Amyotrophie névralgique, plexopathie diabétique ou
néoplasique

Atteinte des racines nerveuses

Méningoradiculite ou radiculite liée a la maladie de
Lyme, au cytomégalovirus, au VIH, méningite
carcinomateuse

Atteinte des nerfs périphériques

Neuropathie de réanimation, vascularite, diphtérie,
porphyrie, neuropathie carentielle (en particulier
carence en thiamine ou en vitamine B12), neuropathie
alcoolique aigué, intoxication au protoxyde d’azote,
neuropathies infectieuses (maladie de Lyme, VIH),
troubles métaboliques ou électrolytiques
(hypo/hyperkaliémie, hypophosphatémie,
hypo/hypermagnésémie, hypoglycémie), aggravation
aigué de neuropathie périphérique chronique,
polyradiculoneuropathie inflammatoire chronique,
syndrome POEMS (polyneuropathie, organomégalie,
endocrinopathie, protéine monaoclonale et anomalies
cutanées), autres neuropathies toxiques (bita en
Guyane...)

Atteinte de la jonction neuromusculaire

Myasthénie auto-immune, botulisme, intoxication par
les organophosphorés

Atteinte des muscles

Troubles métaboliques ou électrolytiques
(hypokaliémie, phosphatémie ou magnésémie,
hypoglycémie), maladie mitochondriale,
rhabdomyolyse aigué, myopathie inflammatoire

Atteinte psychogéne

Anxiété, dépression, trouble fonctionnel

3.4 Chronologie du syndrome de Guillain-Barré

Les patients présentent une premiére phase d’installation de la paralysie qui dure moins de 4

semaines, puis une phase de plateau de durée variable, suivie d’'une phase de récupération des

déficits.

La durée de la phase d'installation est de 48 heures a 4 semaines, avec une moyenne de 9 jours

(4,29). Environ 50% des patients atteignent un déficit moteur maximal en moins d’'une semaine
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et 80% en moins de 2 semaines (12). Une progression au-dela de 4 semaines est inhabituelle et
doit faire évoquer des diagnostics alternatifs, en particulier la polyradiculoneuropathie
inflammatoire démyélinisante chronique (PIDC).

A la phase de plateau, la marche est impossible chez deux tiers des patients et un tiers des
patients présente une tétraplégie compléte (4). La durée de la phase de plateau varie de quelques
jours a quelques semaines voire plusieurs mois chez les patients les plus sévérement atteints
(4,12). Vingt a trente pour cent des patients atteints de SGB développent une insuffisance
respiratoire due a une atteinte des nerfs phréniques nécessitant une prise en charge en
réanimation avec intubation orotrachéale et ventilation mécanique (35). La trachéotomie peut étre
indiquée chez les patients devant nécessiter une ventilation prolongée (35).

La derniére phase du SGB est la phase de récupération au cours de laquelle les symptomes
régressent. Cette phase peut durer plusieurs mois voire plusieurs années. Le maximum de la
récupération des déficits se fait les premiers mois puis la récupération continue mais de fagon
plus lente avec possibilité de séquelles permanentes. Un scénario courant pour un patient atteint
de SGB est une rééducation en centre de réadaptation fonctionnelle pendant 3 a 6 semaines
suivie d’un programme de réadaptation ambulatoire pendant 3 & 4 mois (36—39), mais la formule
de rééducation est évidemment variable en fonction de I'état clinique du patient. Dans prés de

80% des cas, la récupération est totale au bout de six a douze mois (1).

Le SGB est dit monophasique, dans le sens ou les récidives sont exceptionnelles touchant
environ 5% des patients. Les récidives de SGB sont de sévérité variable, mais seraient du méme
type entre SGB et syndrome de Miller Fisher et seraient plus fréquentes dans les formes
démyélinisantes (40,41). Chez un patient ayant un antécédent de SGB, il n'y a pas de
recommandations particuliéres en termes de mesures préventives ou de surveillance a appliquer

pour éviter une récidive.

Il peut arriver que les patients atteints de SGB présentent une ou deux rechutes lors de la phase
de plateau ou aprées avoir amorcé la phase de récupération (42—44). Celles-ci surviennent dans
les 8 semaines suivant le début des symptomes et sont appelées fluctuations liées au traitement
(treatment related fluctuations ou TRF). Ces phases de ré-aggravation secondaire surviennent
chez environ 5 & 15% des patients. Il n'y a pas de recommandations sur la prise en charge
thérapeutique des TREF, il est donc nécessaire de faire appel au centre expert pour réévaluer le
patient et décider s’il y a lieu de faire un nouveau traitement par immunoglobulines ou échanges

plasmatiques.

Dans certains cas, un tableau de SGB peut inaugurer une polyradiculoneuropathie inflammatoire

démyeélinisante chronique (PIDC) qui peut ainsi avoir un début aigu dans 15 a 20% des cas. Les
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patients diagnostiqués SGB mais présentant une aggravation clinique aprés 8 semaines du début
des symptdmes ou a partir d’'une 3°™ TRF doivent étre considérés comme des PIDC (45). Les
études électrophysiologiques portant sur I'excitabilité montrent aussi des patterns différents entre
SGB et PIDC de début aigu (46), mais il reste difficile de différencier les formes aigués et
chroniques de polyradiculonévrite dans les phases initiales d’installation de la maladie, c’est
surtout le recul évolutif qui permet de poser le diagnostic de PIDC, qui reléve de I'avis d’'un centre

expert.

3.5 Pronostic

Malgré la prise en charge actuelle, la mortalité du SGB reste élevée autour de 5% (47) et des
symptomes résiduels peuvent persister a long terme (48,49).

Facteurs et scores pronostiques

L'évolution clinique et l'issue de la maladie sont trés variables et une détection précoce des
patients a risque de mauvais pronostic est nécessaire pour personnaliser et améliorer le
traitement (4). Des scores cliniques peuvent étre utilisés pour mesurer le degré de sévérité de la
maladie, en particulier 'échelle d’incapacité du SGB (GBS disability scale — Annexe 3), le testing
musculaire par I'échelle du Medical Research Council (MRC — Annexe 4) (50), d’autres scores
cliniques de neuropathie tels que les échelles ONLS (Overall Neuropathy Limitations Scale —
Annexe 6) et R-ODS (Rasch-built Overall Disability Scale — Annexe 7), et par I'échelle EQ-5D-
5L (Annexe 8).

Les caractéristiques des patients liées a un mauvais pronostic du SGB sont :

- un age élevé (40 ans et plus)

- la rapidité d’installation

- la présence d’'une diarrhée ou une infection a Campylobacter jejuni au cours des 4 semaines
précédent le début des symptémes

- un degré d’invalidité élevé au nadir (4,29,51)

Les modeles pronostiques pourraient aider a identifier les patients nécessitant un traitement et
une surveillance supplémentaires.

L'EGOS (Erasmus GBS Score) qui repose sur trois caractéristiques cliniques (age, diarrhées <4
semaines et le GBS disability scale — Annexe 3) peut étre calculé 2 semaines aprés I'admission
du patient a I'hépital pour prédire la capacité du patient a marcher & 6 mois (51). Le mEGOS
(modified Erasmus GBS Score) qui nécessite en plus un testing musculaire par I'échelle du
Medical Research Council (MRC — Annexe 4) (50), peut étre calculé des 7 jours apres

I'admission, lorsque les interventions thérapeutiques sont probablement encore plus efficaces
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(Tableau 3) (52). Des outils ont été mis en ligne sur internet par l'International Guillain-Barré

syndrome Outcome Study pour utiliser

(https://gbstools.erasmusmc.nl/prognosis-tool).

ces

scores

pronostiques

Tableau 3 : Score pronostique mMEGOS, modified Erasmus GBS Score (d’aprés Walgaard

et al., Neurology, 2011)

Facteurs pronostiques Catégories Score

<40 ans 0

Age au début de la maladie | 41-60 ans 1
>60 ans 2

: , . Absente 0
Diarrhée précédente Présente 1
60-51 0

Score total MRC au jour 7 de | 50-41 3
'admission a I'hopital 40-31 6
30-0 9

mMEGOS 0-12

0-6 = Risque faible de mauvais pronostic

7-9 = Risque intermédiaire de mauvais pronostic

9-12 = Risque élevé de mauvais pronostic

Le risque d'insuffisance respiratoire est surtout associé au taux de progression de la maladie, a

la gravité de la faiblesse des membres, a une faible capacité vitale et serait aussi associé a la

présence d’'un bloc de conduction nerveuse fibulaire (4,53).

Ce risque peut étre estimé pour un patient donné en utilisant 'TEGRIS (Erasmus GBS Respiratory

Insufficiency Score) qui repose sur la gravité de la faiblesse (exprimée sous forme de score total

MRC), la date du début de la faiblesse et la présence ou non d’une paralysie faciale et/ou d’'une

faiblesse bulbaire, au cours de la premiére semaine d’hospitalisation (Tableau 4) (54).
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Tableau 4 : Score pronostique d’insuffisance respiratoire EGRIS, Erasmus GBS
Respiratory Insufficiency Score (d’aprés Walgaard et al., Ann Neurol, 2010)

Facteurs pronostiques Catégories Score
Jours entre le début de la >7 jours 0
. , e 4-7 jours 1
faiblesse et I'hospitalisation .
<3 jours 2
Faiblesse faciale et/ou bulbaire | Absente 0
a 'admission a I'hopital Présente 1
60-51 0
Score MRC total & ladmission a | 20741 !
'hopital 40-31 2
30-21 3
<20 4
EGRIS 0-7
0-2 = Risque faible d’insuffisance respiratoire
3-4 = Risque intermédiaire d’insuffisance respiratoire
5-7 = Risque élévé d’insuffisance respiratoire

Mortalité

Malgré les perspectives généralement positives pour les patients atteints de SGB, le décés
survient dans environ 5% des cas, le plus souvent en raison des complications respiratoires ou
cardiovasculaires, qui peuvent survenir a la fois en phase aigué et en phase de récupération
(1,34,47). Les facteurs prédictifs d'un risque accru de déces sont I'age avancé, la sévérité de la
maladie, l'augmentation de la comorbidité, les complications pulmonaires et cardiaques, la

ventilation mécanique et les infections systémiques (47,55).

Pronostic along terme

A six mois du début du SGB, environ 20 % des patients ne peuvent pas marcher sans aide et
entre 1% a 9% des patients ne retrouvent pas leur pleine force dans les mains ou le mouvement
des chevilles au bout de deux ans (56). La majorité de la récupération se fait la premiére année
mais elle peut se poursuivre au-dela de trois ans (57). Des séquelles permanentes légéres (déficit
sensitivomoteur distal) se voient chez environ 15% des patients et des séquelles séveres chez
environ 5% (13). Le retentissement socio-professionnel a distance du SGB peut parfois étre
considérable du fait de séquelles motrices et sensitives mais aussi de fatigue persistante malgré
une récupération compléte du déficit moteur ainsi que de symptédmes douloureux qui peuvent
persister deux ans aprés le début du SGB chez plus d’un tiers des patients (58). Plus de 30%
des patients qui occupaient un emploi ont di le changer a la suite du SGB, 44% des patients
doivent modifier leurs loisirs, 37% des patients rapportent une altération de leurs activités au
domicile par rapport & avant le SGB et 39% des patients rapportent un changement dans la vie

de leur partenaire (48,57). Prés d'un quart des patients qui se sentent complétement guéris
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présentent néanmoins des modifications de leur état psychosocial (57). Il faut donc prendre en
compte la possibilité d’'un déclin psychosocial méme si le patient a complétement guéri et a

récupéré une force musculaire normale (57).

3.6 Variants du syndrome de Guillain-Barré

Si la forme la plus fréquente du SGB est un déficit moteur et sensitif des quatre membres avec
une atteinte céphalique fréquente, il existe des formes particuliéres dont le diagnostic peut étre
plus difficile (Tableau 5). Il s’agit en particulier du syndrome de Miller Fisher, de formes motrices
pures, des formes incomplétes et des formes focales de SGB. Il existe aussi des formes de
chevauchement entre les différents variants.

Le syndrome de Miller Fisher a été le premier variant du SGB rapporté (59) et concerne environ
5 a 25% des patients avec une fréquence variable en fonction des régions du monde,
représentant ainsi environ 25% de toutes les neuropathies aigués au Japon et environ 5% dans
les pays occidentaux (60). La présentation clinique comprend une ophtalmoplégie, une aréflexie
et une ataxie. On estime que le syndrome de Miller Fisher chevauche le SGB classique chez 15%
des patients. Les anticorps IgG anti-GQ1b sont trouvés chez jusqu'a 90% des patients atteints
de syndrome de Miller Fisher (60) et ont donc une valeur diagnostique plus importante chez les
patients avec suspicion de syndrome de Miller Fisher que chez les patients atteints de SGB
classique ou d'autres variants (1). Il existe des formes incomplétes de syndrome de Miller Fisher
(ophtalmoparésie aigué, ptosis aigu, mydriase aigué, neuropathie ataxique aigué) (3).
L'encéphalite de Bickerstaff (BBE - Bickerstaff brainstem encephalitis) est souvent incluse dans
le spectre du SGB car elle partage des caractéristiques cliniques et physiopathologiques avec le
SGB. Cependant, l'inclusion de cette variante clinique est sujette a débat car elle ne remplit pas
les criteres diagnostiques du SGB (1). La BBE affecte moins de 5% des patients et ses
caractéristiques clinigues comprennent une ophtalmoplégie, une ataxie, une aréflexie et une
altération de la conscience (60). Comme les patients atteints du syndrome de Miller Fisher, les
personnes atteintes de BBE peuvent présenter des anticorps IgG anti-GQ1b ou d'autres anticorps
anti-gangliosides dans leur sérum (1).

Le variant AMAN (acute motor axonal neuropathy) est plus fréquent en Asie et au Mexique, en
particulier pendant les saisons des pluies (61,62). Il est retrouvé chez environ 5% des patients
dans les pays occidentaux et chez jusqu’a 70% des patients dans les pays d’Asie. La principale
caractéristique clinique est une faiblesse motrice pure sans signes sensitifs, qui est plus sévére
dans les territoires distaux et peut parfois prédominer aux membres supérieurs (63). Les anticorps
IgG fréquemment trouvés dans ce variant sont les IgG anti-GM1 et anti-GD1a (63). Une atteinte

des fibres sensitives peut aussi exister dans ces formes axonales, constituant le variant AMSAN
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(acute motor and sensory axonal neuropathy) qui correspond a une manifestation plus sévere du
méme processus physiopathologique que 'AMAN (64-66).

Le variant pharyngo-cervico-brachial (PCB) affecte moins de 5% des patients, sa
caractéristique clinigue comprend un déficit moteur qui touche le pharynx (troubles de la
déglutition), le cou (téte tombante) et les muscles proximaux des membres supérieurs (67). Les
anticorps fréqguemment trouvés dans ce variant sont les IgG anti-GTla (65% des cas), plus
rarement des 1gG anti-GQ1b ont été rapportées. Les diagnostics différentiels principaux de ce
variant sont la myasthénie et le botulisme.

Le variant paraparétique touche entre 5 et 10% des patients. Le déficit est limité aux membres
inférieurs sans affecter les membres supérieurs (1,23,68). Le diagnostic de ce variant est difficile
et doit étre distingué d'autres affections telles que la plexopathie lombo-sacrée ou le syndrome
de la queue de cheval. L'IRM de la région lombo-sacrée est donc obligatoire pour exclure une
cause infiltrante ou compressive de la paraparésie, ainsi que I'analyse du LCS pour éliminer les
causes infectieuses. Typiquement, il N’y a pas de troubles urinaires (présents chez seulement
14% des patients) ni de niveau sensitif médullaire défini. ENMG montre une atteinte axonale
ou démyélinisante et il y a fréiguemment des anomalies infracliniques aux membres supérieurs.
Bien que cela arrive rarement, des anticorps IgG anti-GM1 peuvent étre trouvés chez ces patients
(68).

Le variant paralysie faciale bilatérale avec paresthésies distales affecte moins de 5% des
patients (69). La présentation clinique comprend une faiblesse faciale bilatérale, des paresthésies
et une réduction des réflexes (69,70).
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Tableau 5 : Variants du syndrome de Guillain-Barré (d’apres Wakerley et al., Nat Rev
Neurol, 2014)

_ Auto-anticorps 19gG
Sous-types et variants i .
freqquemment associés

Spectre syndrome de Guillain-Barré

Forme classique Aucun

Forme axonale motrice (AMAN) Anti-GM1, anti-GD1a
Forme pharyngo-cervico-brachiale Anti-GTla

Forme paraparétique Variables

Forme paralysie faciale bilatérale avec paresthésies distales Aucun

Spectre syndrome de Miller Fisher

Forme classique

Formes incomplétes (ophtalmoparésie aigué, neuropathie
ataxique aigué, ptosis aigu, mydriase aigué) Anti-GQ1b

Forme avec atteinte du systéme nerveux central : encéphalite
de Bickerstaff

3.7 Facteurs déclenchants du syndrome de Guillain-Barré

3.7.1 Les infections

Le facteur déclenchant classique du SGB est une infection. Environ deux tiers des patients
adultes rapportent la survenue de symptémes d’infection des voies respiratoires ou du systéme
digestif dans les 4 semaines précédant le début du SGB (71).

De nombreux agents infectieux sont incriminés dans le déclenchement du SGB. L'implication de
plusieurs micro-organismes est bien documentée et établie a partir d’études cas-témoins,
d’autres sont seulement évoqués au travers de cas rapportés dans la littérature. Le principal
agent infectieux incriminé est Campylobacter jejuni chez 25 a 50% des patients atteints de SGB
avec une fréquence supérieure dans les pays d’Asie (72,73). On estime qu’'un SGB survient chez
moins de 1% des personnes infectées par Campylobacter jejuni (74). Les autres infections
associées au SGB sont le cytomégalovirus (CMV), 'Epstein-Barr virus (EBV), le virus influenza

A, le Mycoplasma pneumoniae, ’'Haemophilus influenzae, le virus de I'hnépatite E, ainsi que les
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arboviroses telles que le virus Zika et le chikungunya (71,75-77). Le SARS-CoV2 responsable
de I'épidémie de COVID-19 pourrait aussi dans de rares cas étre un facteur déclenchant de SGB
avec une prévalence du SGB qui serait de 0,15%0 chez les patients atteints de la COVID-19 (78).
La nature de l'infection précédant le SGB peut affecter le phénotype clinique et le pronostic du
SGB. Par exemple, les infections a certaines souches de Campylobacter jejuni entrainant un SGB
par mécanisme de mimétisme moléculaire entre ses lipopolysaccharides et les gangliosides GM1
et GDla sont associées aux formes AMAN de SGB avec un pronostic défavorable. D’autres
souches de Campylobacter jejuni sont associées au syndrome de Miller Fisher par mimétisme
avec les gangliosides GQ1b (79).

3.7.2 Autres facteurs déclenchants discutés

D’autres agents ou situations stimulant le systéme immunitaire ont été discutés comme potentiel
facteur déclenchant d’'un SGB. Il s’agit de la vaccination, de traumatismes, d’interventions

chirurgicales, de médicaments ou de comorbidité.

e Lavaccination

La survenue de cas de SGB aprés la vaccination contre la grippe porcine HIN1 en 1976 aux
Etats-Unis, environ 1 cas de SGB pour 100000 personnes vaccinées (80), a sucité la question
d’'un potentiel lien entre la vaccination et la survenue d’'un SGB. Les études réalisées pendant la
campagne de vaccination contre le virus HIN1 influenza A de 2009 ont montré une augmentation
tres modeste du risque de développer un SGB aprés la vaccination estimé a 1,6 cas
excédentaires de SGB par million de personnes vaccinées (81). Cette augmentation du risque
survient principalement dans lintervalle de 42 jours suivant la vaccination (82,83). A I'heure
actuelle plus d’'une cinquantaine d’études de populations réalisées dans différentes régions du
monde ont montré une absence de risque ou une augmentation tres faible du risque de SGB
apres vaccination anti-grippale et par contre une augmentation importante du risque de SGB
apres la survenue d’'une grippe (81,84-86). Des cas de SGB ont été rapportés aprés d’autres
vaccinations que celle contre la grippe, par exemple les vaccins anti-COVID19, mais il s’agit de
rapports de cas ou de petites séries et aucun lien n’a été établi statistiquement a ce jour (87-91).
Une question fréquemment posée est de savoir si la vaccination augmente le risque de récidive
du SGB chez les personnes précédemment atteintes. Une enquéte réalisée chez 106 patients
ayant présenté un SGB a montré qu’aucun patient n’avait présenté de récidive apres la
vaccination contre la grippe (92) et une étude récente réalisée chez 579 patients ayant un

antécédent de SGB montre un risque minime de récurrence aprés injection du vaccin anti-
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COVID19 (93). Il n'y a donc pas de preuve contre-indiquant la vaccination chez les personnes
ayant un antécédent de SGB. Si une vaccination est envisagée chez un patient ayant un
antécédent de SGB, il faut évaluer au cas par cas le rapport bénéfice risque en fonction de
l'indication de la vaccination et si possible de principe attendre 3 mois apres le début du SGB

surtout si celui-ci a été précédé de moins de 6 semaines par une vaccination.

e Médicaments pouvant entrainer un SGB

Les inhibiteurs du checkpoint immunitaire

L’'immunothérapie anti-cancéreuse par inhibiteurs du checkpoint immunitaire (ICI) comprenant
les anti-cytotoxic T-lymphocyte antigen-4 (anti-CTLA-4 : ipilimumab), les anti-programmed cell
death protein 1 (anti-PD-1 : nivolumab, pembrolizumab, cemiplimab) et les anti-programmed cell
death ligand 1 (anti-PD-L1: atezolizumab, avelumab, durvalumab), sont de plus en plus utilisés
pour traiter différents cancers métastatiques en particulier les mélanomes, mais ces traitements
sont pourvoyeurs de complications auto-immunes, notamment neurologiques avec une
fréquence estimée a 1,5% pour les complications neurologiques de grades Il et IV (93). Une
centaine de cas de neuropathies périphériques ont été rapportés sous ICI correspondant le plus
souvent a des tableaux de SGB (94). La présentation clinique, électrophysiologique et le pronostic
de ces SGB sont variables selon les cas. L’analyse du LCS montre une dissociation albumino-
cytologique mais aussi, dans environ un tiers des cas, une augmentation du nombre de
lymphocytes. La particularité de ces SGB survenant au cours des traitements par ICl est leur
prise en charge thérapeutique. En effet, en plus de 'arrét du traitement par ICI et de la prise en
charge classique du SGB par immunoglobulines intraveineuses ou échanges plasmatiques, il y
a une indication a un traitement par corticothérapie (95). Des récidives de SGB sont possibles en

cas de réintroduction du traitement par ICI.

Les anti-TNF alpha

Plus d’'une vingtaine de cas de SGB ont été rapportés sous traitement par anticorps monoclonaux
anti-TNF alpha (tumour necrosis factor alpha) dans différentes indications notamment la
polyarthrite rhumatoide, la spondylarthrite ankylosante, la maladie de Crohn ou le psoriasis. Le

mécanisme de cette association n’est pas connu (96).

Autres traitements potentiellement impliqués

Des cas de SGB ont aussi été rapportés sous traitement par des chimiothérapies anti-
cancéreuses telles que le bortezomib (97) ou le brentuximab vedotin (98). Des associations avec
un SGB ont été rapportées avec d’autres médicaments tels que le tacrolimus, la streptokinase,

l'interféron alpha, mais la rareté des cas rend peu probable un lien causal.
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e Comorbidités pouvant favoriser la survenue d’'un SGB
Les données sont contradictoires concernant I'existence de comorbidités pouvant augmenter
significativement le risque de développer un SGB, notamment concernant certaines maladies
auto-immunes (99-101). Des cas de SGB ont aussi été rapportés associés a différents cancers
mais le lien causal reste a ce jour controversé et le SGB n’est actuellement pas reconnu comme
un syndrome paranéoplasique (102,103). Le surpoids et I'obésité en particulier abdominale

pourraient étre des facteurs de risque de SGB (104).

e Interventions chirurgicales et traumatismes
Des cas de SGB ont été rapportés aprés des interventions chirurgicales variées ou des
traumatismes, avec un intervalle variable entre la date de l'intervention ou du traumatisme et le
SGB. Quelques études portant sur des cohortes rétrospectives sont en faveur d’'un risque
augmenté de SGB aprés une intervention chirurgicale par rapport au risque de la population
générale, toutefois ces études peuvent étre biaisées par des facteurs confondants tels que les
infections, les traitements et les cancers associés (105-107). De fagon similaire, les SGB
rapportés aprés des transplantations d'organes solides ou de cellules souches sont rares et

peuvent étre liés a des facteurs associés comme une infection a CMV.

4 Prise en charge thérapeutique

4.1 Objectifs généraux

Les objectifs de la prise en charge actuelle du SGB sont d’améliorer et d’accélérer la récupération
par un traitement étiologique (traitement immunomodulateur) ainsi qu’une prise en charge
symptomatique et un traitement des complications de la maladie.
Le SGB est une maladie potentiellement grave ou le pronostic vital peut étre engagé a tous les
stades de la maladie et nécessite donc une prise en charge adaptée et urgente a la phase initiale
et tout au long du suivi.
La prise en charge du SGB repose sur les points suivants :

e Prise en charge globale (médicale, paramédicale, sociale) du patient et de sa famille

e Traitement étiologique par immunomodulateurs

e Prise en charge de l'insuffisance respiratoire

24



Prise en charge des infections résultant de l'insuffisance respiratoire, du déficit oro-
pharyngo-laryngé, de la ventilation mécanique invasive

Prise en charge des complications de décubitus

Prise en charge des complications de la dysautonomie (troubles cardiovasculaires,
urinaires notamment)

Prise en charge des troubles digestifs (troubles de déglutition, constipation)

Rééducation motrice et proprioceptive (instaurer une kinésithérapie précoce et adaptée
visant a éviter des complications musculo-squelettiques et améliorer la récupération)
Prise en charge de la douleur et de la fatigue

Accompagnement psychologique du patient et de sa famille

La prise en charge symptomatique est essentielle dans le SGB et consiste en la prévention et le

traitement des complications spécifiques de cette maladie (insuffisance respiratoire, troubles de

la déglutition, dysautonomie...) et des complications communes aux patients immobilisés. La liste

des complications est donnée dans le Tableau 6.
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Tableau 6 : Complications importantes du syndrome de Guillain-Barré pouvant survenir

chez tout patient et facteurs augmentant le risque de survenue (d’apres (1)).

Complications Facteurs de risque
Infections (notamment o _ _
, o _ Troubles de la déglutition et paralysie faciale, troubles
pneumopathies, sepsis, infection o _ o o o
o urinaires, immobilité, ventilation assistée

urinaire)
Thromboses veineuses dont o

_ _ Immobilité
embolie pulmonaire
Arythmie cardiaque Tout patient
Dépression Communication limitée (atteinte bulbaire, ventilation)
Délire, hallucinations Communication limitée (atteinte bulbaire, ventilation)
Dénutrition Troubles de la déglutition et paralysie faciale
Fausses routes Troubles de la déglutition
Rétention d’urines Tout patient
Constipation Immobilité
Douleurs Tout patient
Escarres Immobilité
Hyponatrémie Tout patient
Neuropathie de compression Immobilité
Rétractions Immobilité prolongée
Ulcérations cornéennes Paralysie faciale

4.2 Professionnels impliqués (et modalités de coordination)

Le SGB est une affection nécessitant une prise en charge multidisciplinaire bien coordonnée
entre les différents intervenants, impliquant plusieurs médecins spécialistes dont les généralistes,
urgentistes, neurologues ou neuropédiatres, réanimateurs, médecins de médecine physique et
de réadaptation (MPR), d’ou l'intérét d’'une prise en charge globale, au mieux coordonnée par
un Centre de référence pour les maladies neuromusculaires avec des structures spécialisées et
le médecin traitant.

La prise en charge sera a adapter en fonction du stade de la maladie et des symptémes du

patient.
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Le neurologue est le recours diagnostique, il assure 'annonce, coordonne la prise en charge tout
au long du suivi dont il est référent.

En coordination avec les autres intervenants, le médecin traitant qui a pu participer au diagnostic,
assure le suivi du patient a son retour au domicile ou au lieu de vie, veille a I'application des
recommandations émises lors des évaluations, au dépistage et au traitement des affections
intercurrentes.

Les professionnels paramédicaux (infirmiers, kinésithérapeutes, ergothérapeutes, notamment) et
les professionnels du secteur médico-social participent aux évaluations, adaptent les prises en
charge selon les besoins et assurent les soins et actions relevant de leurs compétences.

La prise en charge psychologique a visée de soutien par les psychologues cliniciens est proposée
au début du parcours et tout au long du cheminement.

Les infirmier(e)s interviennent pour la réalisation des soins selon la prescription médicale et dans
le cadre de leur rble propre, notamment dans la relation d’aide et d’'accompagnement du patient
et de son entourage, en fonction des organisations locales du parcours de soins.

Les associations de patients contribuent a une meilleure prise en charge globale de la maladie
en favorisant l'information, ainsi que la coopération, I'échange, le dialogue, voire le soutien entre
les patients, les autres associations de patients et les soignants et ont aussi un rdle majeur vis-

a-vis des aidants.

4.3 Annonce du diagnostic et information du patient

Comme pour I'ensemble des maladies invalidantes, la qualité de l'information initiale est
déterminante pour la suite de la prise en charge.
Le SGB étant une maladie se révélant de fagon aigué et nécessitant le plus souvent une prise en
charge en hospitalisation en urgence, la consultation d’annonce a habituellement lieu alors que
le patient est hospitalisé. L’annonce diagnostique doit faire I'objet d’'un moment dédié, des que le
diagnostic est posé, par un médecin spécialiste, afin de livrer une information juste et éclairée sur
le pronostic et les possibilités thérapeutiques en précisant leurs buts et leurs limites. En fonction
du cheminement du patient, elle pourra se dérouler en plusieurs temps. L'information devra étre
adaptée au degré de gravité et au stade de la maladie ou se situe le patient au moment du
diagnostic. La présence de la personne de confiance désignée par le patient est fortement
recommandée.
La consultation comprend :

e L’explication du diagnostic et les objectifs thérapeutiques

¢ La planification du suivi et du traitement s’il est indiqué

¢ L’information sur les risques évolutifs de la maladie, la mortalité et les séquelles possibles
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e Les possibilités de prise en charge psychologique et kinésithérapeutique

¢ L’information de I'existence d’associations de patients
Au-deld de linformation médicale, I'entretien d’annonce nécessite une écoute active et un
accompagnement tenant compte des caractéristiques personnelles, socioprofessionnelles et
environnementales du patient et de laidant. Un temps de parole du patient devra
systématiquement étre proposé pour lui permettre d’exprimer ses interrogations.
Un lien avec le médecin traitant est systématiquement établi, ce dernier devant étre informé sans
délai du diagnostic posé et de la réalisation de la consultation d‘annonce. L’envoi systématique
d’'un compte-rendu précisant I'information délivrée est essentiel. Une consultation « post-annonce
» pourra étre proposée afin de permettre au patient d’aborder des sujets ou interrogations

précocement.

4.4 Traitement étiologique validé

Seuls les immunoglobulines intraveineuses (IglV) et les échanges plasmatiques (EP) ont
démontré a ce jour leur efficacité dans le SGB (108).

441 Echanges plasmatiques

Les EP thérapeutiques sont utilisés en médecine depuis de nombreuses années, soit pour
éliminer des facteurs toxiques, soit pour remplacer un facteur manquant. Les EP ont des
contraintes importantes et une morbimortalité qui leur est associée. Les principaux effets
indésirables comprennent la fievre, les frissons, l'urticaire, les crampes musculaires et les
paresthésies, une hypotension transitoire n'est pas rare, des douleurs thoraciques ou des
arythmies cardiaques sont rarement enregistrées (109). Des dispositifs et des équipes
spécifiqgues formées a I'utilisation de la circulation extracorporelle sont nécessaires. L'efficacité
clinigue dépend de nombreux facteurs, notamment le volume de plasma échangé, le nombre et
la fréquence des séances, la nature de la solution de remplacement et la technique de séparation
(110).

Les premiéres utilisations des EP dans le traitement du SGB ont été rapportées entre 1978 et
1981 dans de petites séries non controlées faisant état d'un bénéfice clinique (111,112). Depuis
ces premiers rapports, six essais contrbélés ont étudié les EP dans le SGB (113-118). De fagon
générale, les EP diminuent le délai de récupération de la marche avec ou sans aide et le temps
pour améliorer les échelles d’'incapacité, diminuent le temps de ventilation assistée et la
proportion de patients dépendant d’un ventilateur. Les EP apportent aussi des bénéfices a plus

long terme. lls augmentent de maniere significative le nombre de patients qui retrouvent une force
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musculaire normale et diminuent la proportion de patients avec des séquelles motrices séveres
apres un an (110,113-118).

e Modalités de réalisation des échanges plasmatiques

Un seul essai thérapeutique a été congu pour évaluer le nombre d’EP nécessaire dans le SGB
(115). Un groupe concernait les SGB séveéres : 161 patients ayant une ventilation mécanique ont
été randomisés pour recevoir 4 ou 6 séances d’EP. Il n'y a pas eu de différence significative entre
les deux bras pour chacun des criteres de récupération, la seule différence concernait la
proportion de patients présentant une instabilité de la pression artérielle systolique qui était plus
élevée dans le bras ayant recu 6 EP. Le deuxieme groupe concernait les SGB modérés : 304
patients ne pouvant pas tenir debout sans aide et n’ayant pas eu besoin d'assistance respiratoire
ont été randomisé pour recevoir 4 ou 2 séances d’EP. Le pronostic était meilleur dans le bras
ayant recu 4 EP (raccourcissement du temps pour récupérer la marche avec aide et du temps de
ventilation et meilleure proportion de patients ayant récupéré toute leur force musculaire a un an).
Concernant les effets indésirables, il y avait une |égére augmentation de la proportion de patients
ayant présenté une instabilité tensionnelle ou des hématomes aux sites de ponction dans le bras
ayant recu 4 EP. Enfin, pour les SGB légers (91 patients ne pouvant pas courir mais pouvant
marcher avec ou sans aide ou tenir debout sans aide), 2 séances d’EP étaient plus efficaces
gu'aucune pour le délai d'apparition de la récupération motrice. En conclusion, il est donc
préférable de réaliser 4 séances d’EP plutdt que 6 pour les SGB séveéres, 4 séances d’EP plutot
que 2 pour les SGB modérés et 2 séances d’EP plutdt que zéro pour les SGB légers.

Concernant la stratégie de remplacement des fluides, les résultats d'un essai (114) suggérent
gue l'albumine plus la gélatine (ou alternativement les colloides ou les cristalloides) devraient étre
utilisées plutdt que du plasma frais congelé. En effet, une efficacité similaire a été montrée avec
chaque stratégie de remplacement de fluide alors que le risque de transmission des maladies

peut étre plus élevé avec du plasma frais congelé (110,114).

4.4.2 Immunoglobulines intraveineuses

Les immunoglobulines a usage thérapeutique sont purifiées a partir de plasma humain a partir
d’au moins 1000 donneurs. Toutes les marques d'immunoglobulines a usage intraveineux
subissent une purification et un contrdle de qualité approfondis afin d'éliminer autant que possible
le risque de transmission d'une infection virale. Les produits actuels ont un excellent dossier de
sécurité. Il n'y a jamais eu de cas de transmission d'infection a VIH. Mais la possibilité théorique

de transmission d'un agent infectieux persistera avec tout produit sanguin humain (119). Les
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effets indésirables de I'utilisation des IglV peuvent varier de légers (maux de téte légers, fievre,
frissons et fatigue) a modérés (douleurs thoraciques, vomissements, arthralgies et maux de téte
séveres) et graves (hypertension, anaphylaxie, bronchospasme, altération de la conscience,
événements thrombotiques et insuffisance rénale) (120).

Les EP ont été le premier traitement validé dans le SGB sévere (119), par conséquent, lorsque
I'on a voulu tester I'efficacité des IglV il était nécessaire d'utiliser les EP comme traitement de
comparaison. La revue Cochrane de 2014 a sélectionné cinq études contrdlées randomisées
éligibles comparant les IglV aux EP (119,121-125). Dans lI'ensemble, la conclusion tirée de ces
essais est que les IglV et les EP ont une efficacité similaire pour accélérer la guérison du SGB
(119). L'intérét du traitement par IglV des formes bénignes de SGB nécessite des études
complémentaires (126).

Lorsque deux traitements ont une efficacité similaire, le colt et I'accessibilité deviennent des
facteurs importants dans le choix du traitement. Les co(ts des EP et des IglV varient selon les
pays et avec le temps, de sorte que le colt différentiel varie également. Une petite étude abordant
cette question a montré que les IglV seraient plus rentables que les EP dans le traitement du
SGB enraison d’une durée plus courte de I'hospitalisation et de la nécessité de moins procédures
(127). En pratique, la disponibilité généralement supérieure des IglV en fait le traitement de choix
dans de nombreux centres (119). Cependant, la demande des IglV est en constante
augmentation et leur disponibilité est limitée, ce qui entraine des pénuries d'approvisionnement
(128). Etant donné le contexte actuel de pénurie mondiale en IglV, il estimportant de sélectionner
soigneusement les patients qui en bénéficieront (129). Lors de I'examen des options de
traitement, il est également important de tenir compte qu'une utilisation non contr6lée peut

entrainer des codts élevés et avoir un impact négatif sur la disponibilité des IglV (129).

e Modalités de réalisation des immunoglobulines intraveineuses

Les doses habituellement utilisées dans les essais thérapeutiques sont une dose totale de 2 g/kg,
en général administrées en 0,4 g/kg par jour pendant 5 jours. Concernant les différentes doses
d’lglV, un essai a comparé 0,4 g/kg par jour pendant trois jours a la méme dose par jour pendant
six jours (130). Il s'agissait d'un essai randomisé en double aveugle avec un faible risque de biais
impliquant 39 participants. Malheureusement, il a été interrompu prématurément en raison d'une
directive nationale de ne pas utiliser I'albumine comme placebo. Néanmoins, les résultats ont

montré une tendance en faveur de la dose plus élevée (130,131).

4.4.3 Quels patients traiter ?
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Tout patient chez qui un SGB est suspecté, c’est-a-dire tout patient présentant un déficit moteur
aigu avec aréflexie chez qui les principaux diagnostics différentiels ont été éliminés, et qui est
en phase d’aggravation doit étre traité en urgence (en 'absence de contre-indication aux EP ou
aux IglV).

Le traitement par EP ou IglV n’est pas recommandé chez les patients présentant une forme
bénigne de SGB (GBS disability scale 1) ayant atteint la phase de plateau.

Dans les autres cas, le traitement par EP ou IglV se fera selon 'appréciation du médecin qui
peut discuter du cas avec un des centres de référence pour les maladies rares

neuromusculaires (Annexe 2).

4.4.4 Quand juger de I'efficacité ou de I’échec du traitement ?

Les EP et les IglV sont des traitements qui mettent plusieurs jours a agir, il est donc nécessaire
d’attendre au moins deux semaines aprés la fin du traitement pour juger de son efficacité. Les
patients peuvent continuer a se dégrader pendant la phase de traitement. Environ 40% des
patients traités par IglV ou EP ne s’améliorent pas durant les quatre premiéres semaines suivant
le traitement (132,133). En cas d’inefficacité du traitement par IglV ou EP, il n’y a pas a I'heure

actuelle de recommandations sur la conduite a tenir.

Les données actuellement établies par les études sont :

- 'absence de bénéfice a une association d’'EP puis d’IglV (123)

- le risque d’étre délétére en réalisant des EP aprés les IglV en diminuant les effets des IglV
précédemment administrées

- 'absence de bénéfice et 'augmentation des effets indésirables en cas d’administration de deux
cycles d’IglV (134)

- 'absence d’autres traitements immunomodulateurs ou immunosuppresseurs validés a ce jour

e Question de la répétition du traitement
Certains patients (environ 6-10%) peuvent présenter une aggravation clinique dans un 2¢ temps
apres avoir eu une réponse initiale au traitement, appellée fluctuation liée au traitement ou
treatment-related fluctuation (TRF) (135). Les TRF doivent étre distinguées de la progression
clinigue sans réponse initiale au traitement. L'opinion générale est qu'une TRF indique que l'effet
du traitement s'est dissipé alors que la phase inflammatoire de la maladie est toujours en cours.
Par conséquent, les patients atteints de SGB qui présentent des TRF pourraient bénéficier d'un
traitement supplémentaire, et la répétition du cycle complet des IglV ou des EP chez ces patients

pourrait étre discutée, néanmoins les preuves a I'appui de cette approche sont insuffisantes (136).
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En dehors du cas particulier des TRF, il a été discuté I'intérét de réaliser un deuxiéme cycle d’lglV
chez les patients atteints de SGB sévéres ne s’améliorant pas aprés le premier cycle d’IglV. Il a
été suggeéré pour la premiére fois en 1997 qu’un deuxiéme cycle d’lglV pourrait avoir un impact
favorable sur I'évolution clinique des patients (137). Le résultat chez ces patients suggére que
dans certains cas de SGB, la dose standard d’lglV n'est pas suffisante et que dans de tels cas, il
serait justifié de répéter le traitement (137). Cependant, deux études récentes (134,138), dont un
essai clinique randomisé, contrdlé contre placebo et en double aveugle, ont montré I'absence de
bénéfice d'un deuxieme cycle d’IglV chez les patients atteints de SGB sévere, que le deuxieme
cycle d’lglV ait été réalisée précocément (dans les 2 premiéres semaines) ou tardivement (138),
et un taux d’événements indésirables sévéres tels que les accidents thromboemboliques plus

important chez les patients ayant recu le deuxiéme cycle d’IglV (134).

4.5 Traitements en cours d’étude

Plusieurs traitements sont en cours d’étude afin d’améliorer le pronostic du SGB en particulier
éviter les formes qui restent séveres malgré le traitement bien conduit par IglV ou EP. On peut
citer le traitement par éculizumab, un anticorps monoclonal dirigé contre la fraction C5 du
complément, qui a fait 'objet de deux essais thérapeutiques randomisés contre placebo (70, 71).
Ces deux essais n’ont pas montré de bénéfice significatif avec ce traitement mais ont porté sur
un tres petit effectif (au total 42 participants). D’autres traitements sont en cours d’étude comme
limlifidase, une protéase dérivée de I'enzyme du Streptococcus pyogenes dégradant les

immunoglobulines G, en utilisation combinée aux IglV.

4.6 Prise en charge a la phase initiale

Le SGB est une urgence diagnostique et therapeutique. Dés que le diagnostic de SGB est posé
ou fortement suspecté, la prise en charge a la phase aigué consiste a débuter le plus rapidement
possible le traitement, a mettre en place une surveillance rapprochée des risques de défaillance
vitale en particulier d’'insuffisance respiratoire aigué ou de trouble cardiovasculaire d’origine
dysautonomique, et a débuter la prise en charge symptomatique et préventive (notamment
prévention des complications de décubitus avec anticoagulation préventive, prévention des

complications des troubles de la déglutition, prise en charge de la douleur) (Figure 1).
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Figure 1 : Organigramme sur la prise en charge du SGB
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4.7 Prise en charge en réanimation

Environ 30% des patients atteints de SGB développent une insuffisance respiratoire nécessitant
une admission en service de réanimation et une ventilation mécanique (139,140).

Le SGB peut provoguer une faiblesse musculaire respiratoire progressive impliquant a la fois les
muscles inspiratoires et expiratoires, en rapport avec l'atteinte nerveuse, en particulier du nerf
phrénique (141). La diminution de la capacité inspiratoire est aggravée par la paralysie des
muscles abdominaux et intercostaux, ce qui altéere aussi la capacité de toux, responsable
d’encombrement et d’atélectasie (141). Une altération de la déglutition causée par une faiblesse
faciale et oropharyngée peut aussi conduire a une pneumopathie infectieuse d’inhalation (142).
Tous ces mécanismes physiopathologiques agissent généralement en combinaison pour
produire une insuffisance respiratoire et une hypoventilation alvéolaire avec hypercapnie,
hypoxémie et acidose respiratoire (141).

La détection précoce de l'insuffisance respiratoire fait partie des principaux défis posés par la
prise en charge du SGB. Deux études, une frangaise et une hollandaise, ont pu isoler les facteurs
prédictifs de ventilation mécanique qui correspondent a une progression rapide du déficit moteur
inférieure a sept jours, un déficit moteur important (perte de la marche, atteinte proximale), une
atteinte axiale dans la série frangaise et I'existence de troubles de déglutition dans la série
hollandaise étaient également prédictifs (53,54). Un patient perdant rapidement la marche et a
fortiori tétraparétique est donc particulierement a risque et doit bénéficier de l'avis d’un
réanimateur. Les paramétres électrophysiologiques peuvent aussi étre prédictifs du risque
d’insuffisance respiratoire (143).

Un suivi attentif par une équipe expérimentée d'infirmier(e)s et de médecins est crucial (141). Les
signes classiques d'insuffisance respiratoire surviennent tardivement et les manifestations
précoces consistent en tachypnée, tachycardie, sensation de manque d'air, phrases brisées et
besoin de faire une pause entre les phrases. Plus tard, l'utilisation des muscles respiratoires
accessoires, la respiration paradoxale et I'orthopnée indiquent une faiblesse diaphragmatique
sévere (144). La mesure répétée de la capacité vitale permet de détecter précocémment
l'insuffisance respiratoire avant la survenue des anomalies gazométriques, une capacité vitale
inférieure a 60% de la théorique, un seuil de 15 mL/kg étant considérés comme indication a
lintubation (144).

La ventilation mécanique invasive (VMI) est la référence pour la prise en charge des patients
atteints de SGB en unité de réanimation. Elle est souvent de durée prolongée de plusieurs
semaines. Le rble de la ventilation non invasive n’est pas clairement établi mais on sait cependant
gu’elle peut étre dangereuse chez les patients présentant des troubles de la dégutition, une toux

inefficace, une dysautonomie et une diminution rapide des valeurs de capacité vitale ou de

34



pressions inspiratoires et expiratoires maximales, c’est pourquoi la VMI est la régle dans
linsuffisance respiratoire du SGB (142,144-146).

Le pourcentage de patients nécessitant une VMI varie selon les études. Dans une étude
épidémiologique prospective menée en Suéde, une insuffisance respiratoire est survenue chez
environ 6% des patients, mais la population couvrait tout le spectre du SGB (147), certains
patients présentant des symptomes légers ont pu étre inclus et inversement les patients atteints
d'un SGB séveére peuvent avoir été exclus. Dans des études épidémiologiques au Royaume-Uni,
25% (148) et 23% (149) des patients ont eu besoin d’'une VMI et la durée moyenne de la VMI
était de 19 jours (148). Dans I'ensemble, la nécessité d’'une VMI fluctue entre 6-51% des patients
selon les études (141).

Une ventilation mécanique précoce chez les patients a haut risque d’insuffisance respiratoire
n’est pas associée a une diminution des pneumopathies (150).

La durée de la VMI requise varie fortement, allant de quelques jours a plusieurs mois et méme
plus d'un an. Les facteurs prédictifs d'une VMI prolongée peuvent étre déterminés au septiéme
jour aprés le début de la ventilation, ce qui est considéré comme un moment critique dans la
pratique clinique pour prendre une décision concernant la trachéotomie (151). Le prédicteur le
plus fort d'une VMI prolongée est une faiblesse sévére des membres définie par le score total
MRC réalisé une semaine aprés l'intubation. Les patients qui sont incapables de lever les bras
du lit ont un risque plus élevé d’une VMI prolongée pendant plus de 14 jours (151).

La décision de trachéotomie chez les patients atteints de SGB dépend de la durée prévue de
l'insuffisance respiratoire, qui peut aller de quelques jours a plus de 6 mois (151). Lorsque la VMI
est requise, chez 71% de ces patients, la VMI dure plus de 14 jours (151). Le débat est toujours
en cours sur le moment optimal de la trachéotomie. Un rapport de consensus sur la VMI a indiqué
gue la voie translaryngée est préférée lorsque la durée prévue ne dépasse pas 10 jours, tandis
gue la trachéotomie est préférée pour les durées attendues supérieures a 21 jours (152). La VMI
prolongée par voie translaryngée comporte des risques importants, tandis que la trachéotomie a
ses propres complications et peut donner des séquelles esthétiques permantes (151). De nos
jours, des essais prospectifs montrent qu'une trachéotomie précoce est associée a une
administration sédative et analgésique moins importante, des prescriptions moins fréquentes
d'halopéridol pour traiter I'agitation ou le délire, une nutrition orale et une mobilisation hors du lit
plus précoces (151). La trachéotomie précoce ne semble pas raccourcir la durée de la VMI, la

durée de I'hospitalisation, la mortalité ou la fréquence des complications infectieuses (153-157).

4.8 Traitements préventifs
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4.8.1 Thrombose veineuse profonde et embolie pulmonaire

L'immobilisation due au SGB est un facteur de risque de développement d’une thrombose
veineuse profonde (TVP) et d’embolie puomonaire (158). De plus, le traitement par IglV ou EP
peut augmenter le risque thromboembolique.

Le délai de survenue d’une TVP ou d’'une embolie pulmonaire dans le SGB varie de 4 a 67 jours
apres le début de la maladie (159,160).

Malgré un manque d'études cliniques sur les méthodes de prophylaxie contre la thrombose dans
le SGB, la durée de la prophylaxie ou le suivi des patients a risque de thrombose, I'héparine sous-
cutanée non fractionnée ou de bas poids moléculaire et les bas de contention sont recommandés
chez les patients adultes non ambulants jusqu'a ce qu'ils deviennent capables de marcher de

maniére autonome (158).

4.8.2 Troubles de déglutition

Les troubles de déglutition surviennent dans environ 30% des SGB et sont associés a un
pronostic péjoratif en raison du risque de pneumopathies d’inhalation. lls peuvent entrainer une
décompensation respiratoire brutale suite a une atélectasie ou une fausse route. Dés la suspicion
de troubles de déglutition chez le patient, I'alimentation par voie orale doit étre suspendue. La
déglutition doit étre évaluée de facon rapprochée chez le patient, une bonne déglutition des
liquides ne garantissant pas l'absence de micro-inhalation. En cas de troubles sévéres de la

déglutition, une intubation orotrachéale peut étre indiquée.

4.9 Traitements symptomatiques

4.9.1 Douleur

La douleur est un symptébme courant chez les patients atteints de SGB. Elle précede
généralement la faiblesse, se présente au stade aigu de la maladie mais peut aussi étre présente
un an apres le début du SGB et s’installer de fagon chronique chez un nombre non négligeable
de patients (161). L'intensité est modérée a sévere dans la plupart des cas. Il est possible que la
douleur soit sous-diagnostiquée en raison du manque de sensibilisation des professionnels de
santé et des difficultés de communication avec les patients sous ventilation mécanique invasive
(161).

La gestion de la douleur chez les patients atteints de SGB est complexe en raison des différents

types de douleur qu'ils peuvent ressentir et qui coexistent dans la plupart des cas (161). On sait
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peu de choses sur la physiopathologie de la douleur chez ces patients. Cependant, la présence
de multiples types de douleurs (douleurs dorsales et radiculaires, méningées, douleurs des
extrémités a type de brllures ou décharges électriques, dysesthésies et paresthésies, douleurs
musculaires, arthralgies, douleurs viscérales) suggére que son origine est a la fois nociceptive et
neuropathique (161).

Différents médicaments ont été utilisés au fil du temps pour gérer la douleur liée au SGB. Certains
rapports de cas de patients traités par morphine, dexaméthasone et remifentanil décrivent des
résultats satisfaisants en cas de douleur par excés de nociception (162-164). Au cours des
derniéres décennies, les médecins ont montré un intérét croissant pour des médicaments tels
gue la carbamazépine et la gabapentine car ils sont faciles a administrer, provoquent moins
d'effets indésirables et ont été approuvés pour traiter plusieurs syndromes de douleur
neuropathiqgue (161,165). Des études ont rapporté des résultats favorables pour la
carbamazépine (166) et la gabapentine (167) comme traitement de la douleur chez les patients
atteints de SGB. Dans I'étude comparant les effets de la gabapentine et de la carbamazépine
(168), les patients prenant de la gabapentine ont obtenu un score significativement plus bas sur
I'échelle visuelle analogique. Cependant, aucune des études publiées (167,168) ne spécifie le
type de douleur ressentie par les patients. En conséquence, les résultats du traitement

pharmacologique de la douleur ne peuvent étre encore généralisés (161,165).

4.9.2 Fatigue

La fatigue peut étre un symptdéme résiduel chronique méme chez les patients présentant une
apparente bonne récupération fonctionnelle et est notée comme sévere chez 68% des patients
(169). La fatigue est mesurée a l'aide d'une échelle numérique appelée Fatigue Severity Scale
(FSS — Annexe 5) qui varie de 1 a 7 (le score le plus élevé correspond a la fatigue la plus
importante) (169,170).

Une revue Cochrane en 2014 avait pour objectif I'évaluation des effets des médicaments et des
interventions physiques, psychologiques ou comportementales contre la fatigue chez I'adulte ou
I'enfant atteint de neuropathie périphérique (168). Il n'y avait qu'une seule étude disponible (171),
un essai croisé randomisé, en double aveugle, contrélé par placebo portant sur I'amantadine pour
la fatigue sévere chez 74 participants neurologiquement bien rétablis atteints du SGB. Tous les
participants avaient recu un diagnostic de SGB entre six mois et 15 ans auparavant et n‘avaient
aucun changement apparent dans le score d'invalidité du SGB pendant les trois mois précédant
leur entrée dans I'étude. Tous pouvaient marcher au moins 10 meétres avec ou sans aide a la
marche (score d'invalidité SGB <3) (168,171). Trente-six participants ont recu de I'amantadine
suivie d'un placebo et 38 ont regu un placebo suivi de 'amantadine. Des rapports favorables sur

les résultats étaient disponibles pour les deux phases de chaque séquence de traitement,
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représentant I'évaluation du résultat principal six semaines aprés le début de lintervention
(168,171). L'étude a rapporté une réduction modérée du score de l'échelle FSS pour les
participants traités par 'amantadine, mais l'intervalle de confiance était large et la taille de I'étude
relativement petite, ce qui suggére que I'étude peut avoir été insuffisamment puissante pour
détecter une différence (168,171). Des études de plus grande envergure incluant celles avec des
doses et des fréquences d'administration différentes d'amantadine sont souhaitables avant de
pouvoir tirer une conclusion définitive sur I'effet de I'amantadine pour traiter la fatigue dans la
neuropathie périphérique et en particulier dans le SGB (168,171). A I'heure actuelle, il n'existe
aucune autre étude controlée randomisée disponible pour évaluer I'effet d'autres médicaments

ou d'autres interventions contre la fatigue dans le SGB.

4.10 Traitements non recommandés

e Corticostéroides

On s'attendrait théoriquement a ce que les corticostéroides réduisent l'inflammation et diminuent
ainsi les lésions nerveuses dans une neuropathie inflammatoire (172). Il a été démontré que les
corticostéroides accélérent la guérison dans un modeéle de rat de SGB, la névrite auto-immune
expérimentale, mais seulement lorsqu'ils sont utilisés a fortes doses (173-175) et, par
conséguent, des traitements par corticostéroides ont été utilisés dans le SGB dans des rapports
de cas individuels a partir du début des années 1950 (172). Cependant, les corticostéroides
présentent des risques, dont celui d'une susceptibilité accrue aux infections (176). Selon des
preuves de qualité modérée, les corticostéroides n'accélérent pas de maniere significative la
guérison du SGB ou n'affectent pas son issue a long terme (172). Il existe méme des preuves
suggérant que les corticostéroides oraux retardent la récupération (172). Les événements
indésirables graves sont peu fréquents avec les corticostéroides de courte durée utilisés dans
les essais. Les seules différences dans les événements indésirables entre les groupes dans les
deux essais de méthylprednisolone intraveineuse concernaient l'augmentation des
concentrations de glucose sanguin, qui était, comme attendu, significativement plus fréquente et
de I'hypertension, qui était, de facon surprenante, significativement moins fréquente dans le
groupe méthylprednisolone intraveineuse que dans le groupe placebo (172).

Par conséquent, devant un rapport bénéfice / risque jugé défavorable, I'administration de

corticostéroides dans le SGB n'est pas recommandée a ce jour.

e Médicaments dépressseurs respiratoire
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Les médicaments dépresseurs respiratoires (anxiolytiques, antalgiques morphiniques

notamment) sont & utiliser avec précaution en particulier a la phase ascendante du SGB.

4.11 Prise en charge a la phase de récupération

La plupart des patients atteints de SGB rentrent & domicile avec des programmes de réadaptation
ambulatoires et a domicile. Cependant, 40% des patients atteints de SGB nécessitent une
réadaptation en milieu hospitalier (en particulier en cas d’assistance ventilatoire) (36—38).
L’objectif de la rééducation est de restaurer et de maintenir 'indépendance fonctionnelle dés que
le patient est médicalement stable. La réadaptation utilise une approche d'équipe
interdisciplinaire (kinésithérapeute, ergothérapeute, infirmier(e), travailleur social) encourageant
I'éducation et la participation active des patients et de leur famille, en utilisant une approche
fonctionnelle axée sur le temps et sur les objectifs pour minimiser le handicap et maximiser la

fonction et la participation communautaire (37).

La rééducation a un stade précoce, en particulier en présence de paralysie, se concentrera sur
I'amplitude des mouvements et le positionnement (38). Un bon positionnement chez les patients
est nécessaire. L'exercice initial, méme dans les phases aigués, peut inclure un programme de
renforcement doux impliquant des exercices isométriques, isotoniques, isocinétiques, résistifs
manuels et progressifs soigneusement adaptés a I'état clinique du patient (36) au cours duquel
le travail passif et actif aidé par le kinésithérapeute sera privilégié. Des orthéses doivent étre
prescrites pour un positionnement correct et une optimisation de la fonction motrice résiduelle
(36), notamment de lutte contre I'équin. Un positionnement soigneux complétera ce régime et
aidera & prévenir la compression nerveuse et la formation d'ulcéres (38). A mesure que le patient
s'améliore, un programme de renforcement, i.e. un travail essentiellement actif tant analytique
gue global, peut étre lancé. Il faut veiller a ne pas surcharger les groupes musculaires. Des études
démontrent que le surmenage musculaire chez les patients présentant une atteinte nerveuse
périphériqgue peut entrainer un affaiblissement paradoxal (36,38). Les répétitions élevées
associées a un faible poids et une faible intensité sont généralement bien tolérées. La progression
vers l'entrainement a la marche peut nécessiter l'utilisation d'une table inclinable étant donné
l'alitement prolongé et la dysautonomie associés au SGB (38). Il n’y a pas de données quant a

I'utilisation d’exosquelette et/ou de vibrations tendineuses dans le SGB.

Dans la littérature, la durée moyenne de la rééducation est de 3-4 mois avec trois séances par
semaine, mais ces données sont variables d'un pays a l'autre. Dans tous les cas, un bon résultat

est généralement obtenu lorsque deux phases de rééducation sont considérées : dans les
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premiers stades du SGB pour réduire le niveau le plus élevé de handicap et dans les stades
ultérieurs de la restauration fonctionnelle (37,177,178). Cependant, la littérature sur I'efficacité et

les taux de récupération apres rééducation est encore pauvre.

4.12 Prestations sociales, aides financiéres, humaines et techniques

L’aide d’une assistante sociale pourra étre apportée pour conseiller au mieux patients et familles

dans ces démarches.

4.12.1 Prise en charge par I’Assurance Maladie

Le SGB est reconnu comme une maladie en affection longue durée (ALD) et grace a cela les
soins et traitements en rapport avec I'affection sont pris en charge a 100% pour une durée

déterminée apres validation du Médecin Conseil de I'’Assurance Maladie.

4.12.2 Compensation du handicap, Maison Départementale des Personnes Handicapées

Bien que la majorité des patients récupérent leur autonomie a l'issue d’un SGB, il peut subsister
dans certains cas un handicap durable. Selon la nature et I'intensité de ce handicap et de la
demande de la personne handicapée, plusieurs prestations (Allocation Adulte Handicapé, Prise
en Charge du Handicap, carte de stationnement) sont proposées par les Maisons
Départementales des Personnes Handicapées (MDPH). Un dossier spécifique de demande doit
alors étre complété par le patient puis le médecin traitant et les médecins spécialistes en charge
du patient, et a retourner par le patient a la MDPH reliée au Conseil Départemental. Il est essentiel
gue la rédaction de ce document soit appliquée afin que les commissions qui statuent sur les

dossiers soient correctement éclairées.

4.12.3 Recours aux associations de patients

Un cadre associatif dédié est souvent utile, en particulier pour aider certains malades a sortir de
leur isolement. Les professionnels de santé et les patients doivent étre informés de I'existence
des associations de patients par les centres de référence, les sites Internet institutionnels et
Orphanet. Les associations favorisent les échanges entre des malades et des proches touchés
par une méme maladie en leur offrant la possibilité de partager autour d'un méme vécu quotidien,

mais aussi avec des médecins et/ou des professionnels expérimentés.
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Les associations peuvent également participer activement a I'éducation thérapeutique (cf.chpt

4.13) en informant, orientant, aidant, soutenant le patient et ses proches.

Il est recommandé que les coordonnées d’'une association de patients concernés par le SGB
soient transmises a la famille lors des consultations de diagnostic et/ou de premier contact avec

un centre spécialisé prenant en charge les patients atteints du SGB.

4.13 Education thérapeutique et modification du mode de vie

L’éducation thérapeutique du patient comprend des activités (sensibilisation, information,
apprentissage et accompagnement psychosocial) destinées a aider le patient et ses proches a
comprendre la maladie et les traitements, a participer aux soins, a maintenir et/ou améliorer la
qualité de vie et maintenir ainsi les ressources nécessaires pour gérer de fagon optimale sa vie
avec une maladie chronique. Les malades doivent étre rassurés vis-a-vis de leurs craintes,
gu’elles soient exprimées ou non. Le but est de rendre le patient conscient et informé de sa
maladie, de ses soins, de I'organisation et des procédures hospitalieres, des recours médicaux,
paramédicaux, médico-sociaux possibles pour maintenir et améliorer leur qualité de vie. Elle est
complémentaire et indissociable des traitements, des soins, du soulagement des symptémes, de
la prévention des complications, en tenant compte des besoins spécifiques, des comorbidités,
des vulnérabilités psychologiques et sociales et des priorités définies avec le patient et sa famille.
Différents moyens sont mis a disposition des professionnels de santé médicaux ou paramédicaux
pour aider leur projet d’éducation thérapeutique. Les centres de référence et de compétence ont
en particulier des missions d’information. Les associations de malades ont un réle important de

conseils et d’échanges.

4.14 Particularités de la prise en charge du syndrome de Guillain-Barré chez
I’enfant

L’incidence du SGB semble plus faible chez I'enfant que chez I'adulte (179).

Le tableau clinique peut étre similaire a celui d’'un adulte, avec des signes sensitifs et moteurs
des membres a évolution ascendante. Mais il faut noter la grande fréquence des douleurs des
membres inférieurs comme signe de début, de caractére trompeur et pouvant étre reponsable de
retard diagnostique (180) ; des troubles de I'équilibre de type ataxique sont également communs,

ainsi que des signes neuroveégétatifs (instabilité tensionnelle, troubles sphinctériens) (181).
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Les anomalies électrophysiologiques sont les mémes que celles observées chez I'adulte, avec la
méme chronologie, mais il faut la également souligner la grande fréquence de blocs moteurs tres
distaux, responsables d’une diminution précoce de 'amplitude des potentiels moteurs, sans qu'il
s’agisse d'un élément nécessairement en faveur d’'une perte axonale et de mauvais pronostic.
L’étude du LCS montre typiquement la dissociation albumino-cytologique classique, mais la
proténorachie doit étre interprétée avec précaution chez les jeunes nourrissons, chez lesquels
elle peut étre physiologiguement élevée (182).

Enfin, 'RM est maintenant plus largement utilisée qu’auparavant, a la recherche de prises de
contraste radiculaires (183).

La recherche d’anticorps anti-gangliosides se fait comme chez les adultes.

Lors du diagnostic, les enfants atteints de SGB doivent étre hospitalisés pour un suivi. Bien que
la faiblesse et I'hypotonie puissent étre relativement légéres au début, le potentiel d’aggravation
sévére pouvant mettre en jeu le pronostic vital par atteinte respiratoire ou dysautonomique doit
toujours étre anticipé (184). Un traitement de support et une surveillance rapprochée sont
essentiels, comprenant la surveillance des complications respiratoires et de dysautonomie, en
plus de la gestion de la douleur et de la prévention des complications de I'immobilité (constipation,
zones de pression, contractures et calculs rénaux) (184).

Les enfants atteints de SGB ont une évolution clinique plus courte et une guérison plus compléte
gue les adultes (185). Environ 40% des enfants deviennent non ambulants au cours de leur
maladie, 15 a 20% ont besoin d'une assistance ventilatoire, mais l'insuffisance respiratoire ne
permet pas de prédire un déficit persistant (185,186). La plupart des enfants atteignent leurs
déficits maximaux cliniques dans les 2 semaines et la guérison commence peu apres. Dans la
plupart des cas, la déficience résiduelle est minime 1 a 4 mois apres le début (185-188).

Les enfants atteints de SGB léger et capables de se déplacer sans assistance ne sont
généralement pas traités activement. Les patients présentant une progression clinique rapide,
une perte de la capacité de marcher ou une atteinte bulbaire ou respiratoire importante devraient
recevoir un traitement spécifique dans le but d'améliorer la gravité de la maladie et d'accélérer la
guérison (184,189,190). Bien qu'il n'y ait pas eu d'essais prospectifs randomisés contrélés contre
placebo de ces thérapies dans le SGB pédiatrique, un certain nombre d'études rétrospectives ont
suggeéré que le traitement par EP ou par IglV accélere la récupération de la marche indépendante
dans le SGB (185-187,191). Les IglV sont généralement préférées pour le traitement du SGB de
'enfant en raison de leur administration plus facile. Une dose totale de 2 g/kg par cure d’IglV est
administrée sur 2 a4 5 jours et est généralement bien tolérée chez I'enfant a tous les ages (192).
Les EP peuvent aussi étre un traitement sir et efficace du SGB pour les enfants pesant plus de
10 kg. Le protocole habituel d’EP est de quatre a six séances pour un total de 250 mL/kg

d'échange de volume (187).
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La douleur est un symptéme trés fréquent chez I'enfant et c’est méme parfois le symptdme unique
chez le petit enfant. Il faut donc y penser pour le diagnostic. La douleur doit aussi étre toujours
monitorée chez I'enfant afin d’'ameéliorer sa prise en charge systématique. Les anti-inflammatoires
non stéroidiens et les agents utilisés pour traiter la douleur neuropathique (comme la gabapentine
et les antidépresseurs tricycliqgues) sont souvent inefficaces au début de I'évolution de la maladie
(184). Des analgésiques opioides sont souvent nécessaires pour une analgésie adéquate. Un
traitement antalgique adapté a chaque situation doit étre utilisé sans délai, y compris en ayant
recours aux antalgiques de niveau 2 ou 3. Des échelles d’évaluation de la douleur spécifiques a
I'enfant doivent étre utilisées dans cet objectif.

La physiothérapie doit étre initi€ée immédiatement aprés le contrdle de la douleur dans le SGB
infantile et poursuivie tout au long de la période de récupération (189) selon les mémes principes
a savoir : privilégier le travail passif et actif aidé en phase précoce puis favoriser le travail actif
analytique et global et, enfin, un réentrainement a l'effort. Une attention particuliere doit
également étre portée a la nutrition, car les conséquences d'un apport calorique insuffisant
incluent une accélération du catabolisme musculaire (184).

Finalement, plus de 90% des enfants se rétablissent complétement, tandis qu'une petite minorité
présente une légére faiblesse (qui affecte le plus souvent la dorsiflexion de la cheville) mais est
capable de marcher sans aide (186). La mortalité infantile est faible - de I'ordre de 1 & 2% - et
résulte généralement d'une insuffisance respiratoire (184,190). Les rechutes sont rares et sont
généralement sensibles au traitement immunomodulateur. Un petit pourcentage de nourrissons
et d'enfants atteints de SGB développent plus tard une polyradiculoneuropathie inflammatoire
démyélinisante chronique (193).

4.15 Particularités de la prise en charge du syndrome de Guillain-Barré pendant
la grossesse

L'incidence du SGB qui est de 1 & 2 pour 100000 personnes est similaire dans la population
obstétricale (194,195). Le moment de I'apparition du SGB pendant la grossesse est variable, 13%
des cas surviennent au premier trimestre, 47% au deuxiéme et 40% au troisieme trimestre
(194,195). Le SGB n’aura pas de conséquence sur le foetus et la grossesse sera suivie comme
une autre grossesse. La maladie peut également survenir pendant la puerpéralité (194). La
mortalité maternelle due au SGB a été rapportée a 10% et jusqu'a 35% des femmes enceintes
atteintes de SGB nécessitent une hospitalisation en unité de soins intensifs pour une assistance
respiratoire (194,195).

Le traitement du SGB pendant la grossesse est similaire a celui des autres patients avec SGB et

une hospitalisation initiale est recommandée (194). Le traitement comprend l'utilisation des EP
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ou des IglV et doit étre instauré dés que possible comme chez les autres patients (194). En unité
de soins intensifs, la gestion de la douleur peut étre difficile chez les patientes enceintes atteintes
de SGB. La gestion de la douleur peut se faire a I'aide des agents narcotiques ou du paracetamol
(194). Les anti-inflammatoires non stéroidiens doivent étre évités pendant la grossesse
(principalement pour des raisons feetales) mais peuvent étre utilisés aprés I'accouchement. La
dysautonomie peut provoquer un iléus et une distension de la vessie et I'utilisation d'opioides doit
étre évitée dans ces cas (194).

La rééducation doit commencer pendant la grossesse en tenant compte des changements de
morphologie et de poids associés a la grossesse. Apres l'accouchement, la rééducation doit étre
axée en plus sur les mouvements nécessaires pour la garde des enfants (196,197).

e Question de la césarienne et de I’anesthésie

Le SGB maternel n'est pas une indication de césarienne et I'accouchement chirurgical doit étre
réservé uniquement aux indications obstétricales (195). Lorsqu'une césarienne est indiquée, le
choix de I'analgésie et de I'anesthésie doit étre soigneusement envisagé chez la patiente enceinte
atteinte de SGB (195). Les anesthésies régionale et générale présentent un risque
supplémentaire potentiel chez ces patientes, cependant le bénéfice I'emporte sur le risque
théorique dans la plupart des cas (195). Une bonne documentation du déficit neurologique de la
patiente avant 'anesthésie régionale est importante pour la surveillance post-anesthésique ainsi
gue pour des raisons médico-légales (195).

Une approche multidisciplinaire impliquant les différents médecins et les obstétriciens est

essentielle dans la prise en charge du SGB chez la femme enceinte.

5 Suivi

5.1 Objectifs

o Dépistage des séquelles et complications a long terme

e Traitement en cas de séquelles (aides techniques, kinésithérapie)

e Dépistage du syndrome dépressif, surveillance de la réinsertion socio-professionnelle

e Surveillance du risque quun SGB soit en fait la premiére poussée d’une
polyradiculoneuropathie chronique (5-10%)

e Surveillance du risque de récidive du SGB (environ 5%)

44



5.2 Professionnels impliqués (et modalités de coordination)

Le suivi est coordonné par les généralistes, neurologues, médecins MPR, kinésithérapeutes,
entre autres, en fonction des déficits du patients.

5.3 Rythme et contenu des consultations

Le rythme et le contenu des consultations sont discutés au cas par cas.

5.4 Examens complémentaires

Il N’y a pas d’examen paraclinique indispensable au suivi. L'utilité du contrdle des ENMG dans
I'évolution est a apprécier par le médecin en fonction du statut clinique du patient. En général, il
est utile de réaliser un deuxieme ENMG autour d’'un mois aprés le début des symptdmes pour

évaluer le pronostic.
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Annexe 1. Liste des participants

Ce travail a été coordonné et rédigé par le Dr Aude-Marie Grapperon, Centre de Référence
Maladies Rares Coordonnateur pour les maladies neuromusculaires de Marseille, sous la
direction du Pr Shahram Attarian.

Ont participé a la rédaction et I'élaboration du PNDS :

Groupe de travail multidisciplinaire

e Pr Shahram Attarian, neurologue, APHM, Hopital de la Timone, Marseille

e Dr Frédérique Audic, neuropédiatre, APHM, Hépital de la Timone, Marseille

e DrChristophe Boulay, pédiatre MPR, APHM, Hépital de la Timone, Marseille

e Dr Sébastien Buron, généraliste, Montoir de Bretagne

e Pr Jean-Philippe Camdessanché, neurologue, CHU de Saint-Etienne

e Dr Jean-Baptiste Chanson, neurologue, CHU de Strasbourg

e Pr Pierre Decavel, MPR, CHU de Besancon

e Dr Emilien Delmont, neurologue, APHM, Hbpital de la Timone, Marseille

e Pr Andoni Echaniz-Laguna, neurologue, APHP, Hépital Bicétre, Le Kremlin-Bicétre

e Pr Marc Gainnier, réanimateur, APHM, Hopital de la Timone, Marseille

e Dr Julien Gallard, neurologue libéral, Marseille

e Dr Cyril Gitiaux, neuropédiatre, neurophysiologiste pédiatrique, APHP, Hopital Necker, Paris

e Dr Aude-Marie Grapperon, neurologue, APHM, Hopital de la Timone, Marseille

e Pr Vincent Laugel, neuropédiatre, CHU de Strasbourg

e Pr Laurent Magy, neurologue, CHU de Limoges

e Dr Virginie Milhe De Bovis, MPR, APHM, Hopital de la Timone, Marseille

e Pr Guillaume Nicolas, neurologue, APHP, Hopital Raymond-Poincaré, Garches

e Pr David Orlikowski, réanimateur, APHP, H6pital Raymond-Poincaré, Garches

e Mme Catia Palminha, ingénieur hospitalier, APHM, Hdopital de la Timone, Marseille

e Pr Yann Péréon, neurologue, CHU de Nantes

e Mr Jean-Philippe Plancon, président de I'Association Frangaise contre les Neuropathies
Périphériques (AFNP)

Déclarations d’intérét

Tous les participants a I'élaboration du PNDS ont rempli une déclaration d’intérét. Les
déclarations d’intérét sont en ligne et consultables sur le site internet du(des) centre(s) de
référence.
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Annexe 2.

Coordonnées des centres de référence, de

competence et de(s) I'association(s) de patients

Réseau FILNEMUS

Filiere neuromusculaire France, c’est 'une des filieres de Santé Maladies Rares. Les affections
relevant de la filiere FILNEMUS incluent les maladies du muscle (myopathies), les maladies de

la jonction neuromusculaire, les maladies rares du nerf périphérique et les amyotrophies spinales

infantiles.

Centres de
neuromusculaires

réeférence et de compétence des maladies

Fonction au e e
, Spécialité . : CRMR de
el seindela | 0 chicale izt Sl rattachement
filiere
La
Pr Coordonnateur Timone
ATTARIAN Neurologue g shahram.attarian@ PACARARE
Shahram CRMR Marseille, hm.f
APHM ap-hm.fr
Pr ANTOINE | Responsable Saint
Jean CRMR Neurologue - j-christophe.antoine@ PACARARE
. o Etienne .
Christophe constitutif chu-st-etienne.fr
Dr Responsable La
CHOUMERT CRMR Neurologue Réunion ariane.choumert@ PACARARE
Ariane constitutif SUD chu-reunion.fr
Responsable
Pr SAC.CONI CRMR Neurologue Nice sacconi.s@chu-nice.fr PACARARE
Sabrina o
Constitutif
Dr Respansable carole.vuillerot@chu-
VUILLEROT CRMR Neurologue Lyon ' PACARARE
o lyon.fr
Carole constitutif
Dr Responsable kdieterich@chu-
DIETERICH P Généticien Grenoble PACARARE
CCMR grenoble.fr
Klaus
Pr FAIVRE Responsable
Anthony CCMR Neurologue Toulon anthonyfa@wanadoo.fr PACARARE
Dr Responsable saint-
PERVILLE b Pédiatre Denis, La perville.a@asfa.re PACARARE
CCMR L
Anne Réunion
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Fonction au

; Spécialité . : CRMR de
Nom sein de la b Lieu E-mail
filiare médicale rattachement
Dr SARRET Responsable o Clermont-
Catherine CCMR Pédiatre Ferrand csarret@chu-clermontferrand.fr PACARARE
Raymond
Pr LAFORET | Coordonnateur Neurologue Poincareé, ascal.laforet@aphp.fr Nord/Est/lle de
Pascal CRMR 9 Garches, P ’ php. France
APHP
Henri
Dr AUTH.IER Responsable Mondor, o . Nord/Est/lle de
Francois- CRMR Neurologue . francois-jerome.authier@aphp.fr
Jérdbme constitutif Paris, France
APHP
Pr BOYER Responsable
Francois CRMR MPR Reims fboyer@chu-reims.fr Nord/Esvlle de
o France
Constant constitutif
Pr Responsable Necker,
DESGUERRE CRMR Neuropédiatre Paris, isabelle.desguerre@aphp.fr Nor('j:/Est/IIe de
L rance
Isabelle constitutif APHP
Responsable Salpétriere,
Pr FONTAINE CRMR Neurologue Paris, bertrand.fontaine@aphp.fr Nortlizlzsnt(/:ie e
Bertrand constitutif 9 APHP ' Php.
Responsable Trousseau,
Dr ISAPOF CRMR Neuropédiatre Paris, arnaud.isapof@trs.aphp.fr Nord/Est/lle de
Arnaud o France
constitutif APHP
Responsable Nord/Est/lle de
Dr MICHAUD CRMR Neurologue Nancy m.michaud@chru-nancy.fr France
Maud o
constitutif
Dr NADAJ Responsable .
PAKLEZA CRMR Neurologue | Strasbourg akleilggfﬁiri't?ggfg o No”ﬁgsnté'ée de
Aleksandra constitutif P 9:
Pr NGUYEN Responsable . .
THE TICH CRMR Neuropédiatre Lille sylwe.nguye_znthetlch@chru— Nord/Est/lle de
. o lille.fr France
Sylvie constitutif
Dr Responsable Salpétriere,
STOJKOVIC CRMR Neurologue Paris, tanya.stojkovic@aphp.fr Norc'i:/Esnt(/:I(Iae de
Tanya constitutif APHP
Responsable Cochin,
Prll/(}/;i\gBl CRMR Cardiologue Paris, karim.wahbi@aphp.fr NordF/;sr,]t(/:lée de
constitutif APHP
Nord/Est/lle de
Dr BACH Responsable s
Nathalie CCMR Pédiatre Caen bach-n@chu-caen.fr France
Dr GUYANT- Responsable Neurologue Rouen lucie.guyant-marechal@chu- Nord/Est/lle de
MARECHAL CCMR 9 rouen.fr France
Lucie
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Fonction

: Spécialité . : CRMR de
Nom au sein de P Lieu E-mail
la filidre medicale rattachement
Marc
Dr GELLEZ | Responsable MPR Saléflet marie- Nord/Est/lle de
Marie-Céline CCMR . celine.gellez@marcsautelet.com France
Villeneuve-
d'Ascq
Dr
JACQUIN- | Responsable - agnes.jacquin-piques@chu- Nord/Est/lle de
PIQUES CCMR Neurologue | Dijon dijon.fr France
Agnes
Dr LE Responsable LeMoing.Anne-Gaelle@chu- Nord/Est/lle de
MOING P Pédiatre Amiens - g .
Anne-Gadlle CCMR amiens.fr; aglemoing@yahoo.fr France
Dr Responsable : Nord/Est/lle de
PELLIEUX CCMR MPR Tours s.pellieux@chu-tours.fr France
Sybille
Tenon
Pr PERIE Responsable Y . . Nord/Est/lle de
Sophie CCMR ORL Paris, sophie.perie@aphp.fr France
APHP
Dr Responsable Nord/Est/lle de
SOUDRIE CCMR MPR Hendaye brigitte.soudrie@hnd.aphp.fr France
Brigitte
Pr TATU Responsable . Nord/Est/lle de
Laurent CCMR Neurologue | Besancon laurent.tatu@univ-fcomte.fr France
Pr Rothschild,
THOUMIE Resggp/lssble MPR Paris, philippe.thoumie@aphp.fr Nor('j__/ésnt(/:ltlae de
Philippe APHP
Atlantique
[()Bruﬁr?el_rﬁ Coo(;dRol\r/}gteur Neurologue | Bordeaux | guilhem.sole@chu-bordeaux.fr Occitanie
Caraibe (AOC)
Dr Responsable remi.bellance@gmail.com; Atlantique
BELLANCE CRMR Neurologue | Martinique remi.bellance@chu- Occitanie
Remi constitutif fortdefrance.fr Caraibe (AOC)
Pr Responsable MPR Atlantique
BROCHARD CRMR sdiatrique Brest sylvain.brochard@chu-brest.fr Occitanie
Sylvain constitutif P q Caraibe (AOC)
Responsable Atlantique
Prpcaus\l;'?s CRMR Neurologue | Toulouse cintas.p@chu-toulouse.fr Occitanie
constitutif Caraibe (AOC)
Responsable Atlantique
Pr ID\E‘IEEON CRMR Neurologue Nantes yann.pereon@univ-nantes.fr Occitanie
constitutif Caraibe (AOC)
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Fonction au

: Spécialité . : CRMR de
Nom sein de la o Lieu E-mail
. medicale rattachement
filiére
Responsable Atlantique
Dr SMP;:\::'(A)‘ZZI CRMR Neurologue Angers marco.spinazzi@chu-angers.fr Occitanie
constitutif Caraibe (AOC)
Dr Responsable ;
WALTHER- CRMR . . . . Atlantique
o Pédiatre Montpellier u-louvier@chu-montpellier.fr Occitanie
LOUVIER constitutif N
. Caraibe (AOC)
Ulrike
Dr Atlantique
DEMURGER Rescg)gnMss ble Généticien Vannes ﬂg;ggeﬁgﬂl;;gt?r.%?' Occitanie
Florence 9 que. Caraibe (AOC)
Dr Responsable Atlantique
FLABEAU CI:)CMR Neurologue Bayonne oflabeau@ch-cotebasque.fr Occitanie
Olivier Caraibe (AOC)
Atlantique
br F,RADIN Responsable Généticien Rennes melanie.fradin@chu-rennes.fr Occitanie
Mélanie CCMR N
Caraibe (AOC)
Pr Pointe a . Atlantique
LANNUZEL ReSCpg”Mssb'e Neurologue Pitre / a””'eﬁge”lgie'e@;fh“' Occitanie
Annie Abymes 9 pe- Caraibe (AOC)
Pr NEAU Atlantique
Jean- Resggp/lssble Neurologue Poitiers jph.neau@chu-poitiers.fr Occitanie
Philippe Caraibe (AOC)
Dr RENARD Responsable - dimitri.renard@chu-nimes.fr; Atlar)thL_Je
Dimitri CCMR Neurologue Nimes dimitrirenard@hotmail.com Occitanie
' Caraibe (AOC)
Neuropathies
amyloides
Pr . familiales et
Kremlin- . .
ECHANIZ- | Coordonnateur Neuroloaue Bicétre andoni.echaniz- autres
LAGUNA CRMR 9 ' laguna@aphp.fr neuropathies
. APHP A
Andoni périphériques
rares (NNERF)
Neuropathies
amyloides
Responsable . . familiales et
PLraI\L/Jl'rA(\e(ri':( CRMR Neurologue Limoges laur;:tr'é?]??%/a@cgd:mi(rﬁﬁs'fr' autres
Constitutif -magy ' neuropathies

périphériques
rares (NNERF)
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Nom

Fonction
au sein de
lafiliere

Spécialité
médicale

Lieu

E-mail

CRMR de
rattachement

Dr

ALGALARRONDO

Vincent

Responsable
CCMR

Cardiologue

Bichat
Claude
Bernard

Paris,

APHP

vincent.algalarrondo@aphp
Nig

Neuropathies
amyloides
familiales et
autres
neuropathies
périphériques
rares (NNERF)

Pr CORCIA
Philippe

Responsable
CCMR

Neurologue

Tours

corcia@med.univ-tours.fr ;
philippe.corcia@univ-
tours.fr

Neuropathies
amyloides
familiales et
autres
neuropathies
périphériques
rares (NNERF)

Dr INAMO Jocelyn

Responsable
CCMR

Cardiologue

Fort-de-
France,
Martinique

jocelyn.inamo@chu-
fortdefrance.fr

Neuropathies
amyloides
familiales et
autres
neuropathies
périphériques
rares (NNERF)

Dr KOUNIS llias

Responable
CCMR

Généraliste

Paul
Brousse
Villejuif,

APHP

ilias.kounis@aphp.fr

Neuropathies
amyloides
familiales et
autres
neuropathies
périphériques
rares (NNERF)

Pr NEAU Jean-

Philippe

Responsable
CCMR

Neurologue

Poitiers

jph.neau@chu-poitiers.fr

Neuropathies
amyloides
familiales et
autres
neuropathies
périphériques
rares (NNERF)

Dr TAITHE
Frédéric

Responsable
CCMR

Neurologue

Clermont-
Ferrand

ftaithe@chu-
clermontferrand.fr

Neuropathies
amyloides
familiales et
autres
neuropathies
périphériques
rares (NNERF)

Pr THOUMIE
Philippe

Responsable
CCMR

MPR

Rothschild,
Paris,
APHP

philippe.thoumie@aphp.fr

Neuropathies
amyloides
familiales et
autres
neuropathies
périphériques
rares (NNERF)
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Fonction au

; Spécialité . : CRMR de
Nom sein de la P Lieu E-mail
. medicale rattachement
filiére
Pr'PAQUIS Coordonnateur Généticien Nice veronlque._paqws_@umce.fr; CALISSON
Veronique CRMR paquis@unice.fr
Responsable La Timone,
Pr %';:Ai?tEOL CRMR Neuropédiatre Marseille, brigitte.chabrol@ap-hm.fr CALISSON
9 constitutif APHM
Pr CALVAS Responsable e
Patrick CCMR Généticien Toulouse calvas.p@chu-toulouse.fr CALISSON
Dr GUFFON- | oo sponsable nathalie.guffon-
FOUILHOUX b Pédiatre Lyon : 9 CALISSON
; CCMR fouilhoux@chu-lyon.fr
Nathalie
Dr MARELLI Responsable . . .
Cécilia CCMR Neurologue Montpellier c-marelli@chu-montpellier.fr CALISSON
Pr Coordonnateur Necker,
BONNEFONT Généticien Paris, jean-paul.bonnefont@aphp.fr CARAMMEL
CRMR
Jean-Paul APHP
Responsable
Pr BON'.\IEAU CRMR Généticien Angers dobonneau@chu-angers.fr CARAMMEL
Dominique .
constitutif
Pr Responsable Hépato-gastro- girgg:r“en
GONZALES CRMR entérologue Paris ' emmanuel.gonzales@aphp.fr CARAMMEL
Emmanuel constitutif pédiatrique APHP
Pr LACOMBE Responsable didier.lacombe@chu-
. CRMR Généticien Bordeaux : CARAMMEL
Didier o bordeaux.fr
constitutif
Pr LAUGEL Respansable vincent.laugel@chru-
) CRMR Pédiatre Strasbourg -aug CARAMMEL
Vincent o strasbourg.fr
constitutif
Pr
CASTELNAU Responsable .- .
Pierre- CCMR Neuropédiatre Tours castelnau@univ-tours.fr CARAMMEL
Thomas
Henri
Pr FUNALOT Responsable e Mondor, . .
Benoit CCMR Généticien Paris, benoit.funalot@gmail.com CARAMMEL
APHP
Dr GAUTIER Responsable Lariboisier jean-
. P Endocrinologue Paris, . 1€ CARAMMEL
Jean-Francois CCMR APHP francois.gautier@sls.aphp.fr
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Fonction au

. Spécialité . . CRMR de
Nom sein de la " Lieu E-mail
A médicale rattachement
filiere
Dr GERARD Responsable e
Marion CCMR Généticien Caen gerard-m@chu-caen.fr CARAMMEL
Dr .
GOLDENBER | Responsable Généticien Rouen alice.goldenberg@chu- CARAMMEL
. CCMR rouen.fr
G Alice
Pr OLIVIER- Responsable
LZﬁIr\éEEe CCMR Généticien Dijon laurence.faivre@chu-dijon.fr CARAMMEL
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Association de patients

ASSOCIATION FRANCAISE CONTRE
LES NEUROPATHIES PERIPHERIQUES

Association agrée, 'AFNP accompagne les malades atteints de neuropathies
inflammatoires/autoimmunes et leurs proches dans leur parcours de soin. Elle oriente
vers les strutures sanitaires adaptées, contribue a la diffusion des connaissances et
facilite les partages d’expériences et les échanges entre les personnes concernées par

les neuropathies inflammatoires/autoimmunes.

Contact : contact@neuropathies-peripheriques.org

Site internet : www.neuropathies-peripheriques.org
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Annexe 3. Echelle d’invalidité du SGB (GBS disability
scale)

Classification internationale, d’aprés Hughes et al. en 1978 (198), qui permet la quantification de

l'incapacité chez les patients atteints de SGB allant de 0 a 6.

0 — En bonne santé

1 — Symptémes mineurs et capable de courir

2 — Capable de marcher 10 m ou plus sans aide mais incapable de courir

3 — Capable de marcher 10 m avec aide dans un espace ouvert

4 — Confiné au lit ou au fauteuil

5 — Nécessitant une ventilation assistée durant au moins une partie de la journée
6 — Décéedé
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Annexe 4. Echelle MRC (Medical Research Council)

Classification internationale, selon Kleyweg et al., en 1991 (50), qui permet la quantification de la
force musculaire sur une échelle de 0 a 5 pour chacun des muscles suivants : deltoide, biceps
brachial, triceps, fléchisseurs des poignets, fléchisseurs et extenseurs des doigts, psoas,
abducteur et adducteurs de hanche, quadriceps, extenseurs et fléchisseurs de pied, extenseurs
et fléchisseurs du cou.

0 — Aucune contraction visible

1 — Contraction visible sans mouvement du membre (inexistant pour la flexion de la hanche)
2 — Mouvement du membre mais pas contre la pesanteur

3 — Mouvement contre la pesanteur sur (presque) toute la plage de mouvement

4 — Mouvement contre la pesanteur et contre la résistance

5 — Force normale
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Annexe 5. Echelle de la fatigue (Fatigue Severity
Scale - FSS)

Il s’agit d’'une échelle internationale, selon Krupp et al., en 1989 (170), basée sur un court
guestionnaire de 9 questions auxquelles le patient répond sur une échelle allant de 1 (pas du tout

d’accord) a 7 (tout a fait d’accord). Plus le résultat est élevé, plus forte est la fatigue.

Dans quelle mesure étes vous d'accord avec les affirmations suivantes?
{La case a gauche signifie atotalement faux», la case la plus a droite signifie
atotalement vrai ».)

1. Si je suis fatigué, je suis moins motivé.

Totalement faux O O O O O O m| Totalement vrai
2. Ma fatigue est provoquée par I'exercice physique.

Totalement faux O O m| m| O O m| Totalement vrai
3. Je suis facilement fatigué.

Totalement faux O O O O O O O Totalement vrai

4. La fatigue nuit & mon fonctionnement physique.

Totalement faux O O O O | O O Totalement vrai

5. Ma fatigue provoque souvent des problémes.

Totalement faux O O O O O O O Totalement vrai

6. Les efforts prolongés me sont impossibles par la fatigue.

Totalement faux O O | O O O m| Totalement vrai
7. La fatigue m'empéche d'accomplir certaines taches et responsabilités.

Totalement faux O O | O O O m| Totalement vrai

8. Parmi les plaintes qui me dérangent le plus, la fatigue est I'une des trois principales.

Totalement faux O O O O O O O Totalement vrai

9. Dans mon travail, ma vie familiale ou mes contacts sociaux, je suis géné par ma fatigue

Totalement faux O O O O | O O Totalement vrai
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Annexe 6. Echelle Overall Neuropathy Limitations
Scale (ONLS)

Décrite par Graham en 2006 (199), 'ONLS est une échelle clinique rapide a réaliser permettant
de suivre I'évolution de la neuropathie par son retentissement clinique aux membres supérieurs

et inférieurs.

Instructions : L'examinateur doit ohserver et poser interroger Je patient pour répondre aux questions suivantes. Toute pathologic autre
que la neuropathic penphérique susceptible d'entrainer une limitation fonctionnelle doit étre signalée =n bas de page

ECHELLE POUR LES MEMBRES SUPERIEURS

Le patient a-t-il des symptoémes dans les mains ou les bras 7 oui O non
(fourmillem ents, hypoesthésies, faiblesse) ? (81 non, allez directement 4 la section membres inféricur)
L patient esi-il atteint pour : Non atteint  Afteint mais  Impossible
T non impossible

Se laver et se brosser les cheveux 1 m} a
Tourner une clef dans la serrure W a a
Utiliser un couteau et une fourchette ensemble {/cuillére) W] [m] a
Mettre et défaire les boutons et fermetures & glissiéres £ a a
S'habiller la partie supérieure du corps (sauf bouton et fermetures & glissieres) €1 a m]
Si toutes ces fonctions sont impossibles, e patient peut=il faire

quelques mouvements utiles avec les membres supérieurs ouid non 0 non applicable O
Niveau d’atteinte des membres supérieurs

0= Normal

1= Symptdmes ou signes minimes pour un ou deux bras mais n’affectant aucune des fonctions ci-dessus
2= Symptomes ou signes modérés pour un ou deux bras mais n’interdisant pas les fonctions ci-dessus

3= Symptomes ou signes séveres pour un ou deux bras interdisant au moins une, mais pas toutes les

fonctions ci-dessus )
- Symptomes ou signes sévéres pour les deux bras interdisant toutes les fonctions ci-dessus mais avec
quelques mouvements utiles possibles
5= Symptomes ou signes sévéres pour les deux bras interdisant tout mouvenents utiles

Total membres SRPEriBDTS .. . .. oo sunsuvnsssumssssmmsss snss s55s 5 SRFEEETRERa SR SETEETe /5

ECHELLE POUR LES MEMBRES INFERIEURS

Non Oui Non applicablg
Le patient a-t-il des difficultés pour courir ou monter les escaliers ? £l a (m]
Le patient a-t-il des difficultés pour marcher 7 [m | [m ] m ]
Sa marche semble-t-¢lle anormal 7 Cl m | m]
Comment se déplace-i-il habituellement sur 10 m?
Sans aide Cl a a
Avec unecanne une béquille ou Iaide d*un bras Cl a a
Avec 2cannes.2 béquilles ou Tcanne ou 1 béquille et I'aide dun bras [l a m
En fauteuil rouiant Cl m} (m}
§711 utilise un fauteuil roulant, peut-il tenir debout et marcher un métre
avec ["aide d’une personne ? Cl a )
§°i] ne peut marcher, peut-il faire des mouvements utiles des jambes ? (] a . a
Le patient utilise-t-i! des orthéses de chevilles ? 01 Osioni D/G
Niveau d’atteinte des membres supérieurs
0= Marche, montée des escaliers, course non affectée
= Marche, montée des escaliers, course affectée mais ne semble pas anormale
1= Marche de fagon indépendante mais semble anormale

= Nécessite un support pour marcher 10 m (canne béquille ou un hras)
= Nécessite un support bilatéral pour marcher 10 m fcannes béquilles ou deux bras)

8= Nécessite un fauteuil roulant pour parcourir 10 m, mais capable de marchzr un mét-e avec une aide

6= Confiné au fauteuil, incapable de tenir debout et de marcher un métre ave: aide, mais mouvements
utiles des jambes possibles.

7= Confiné au lit ou au fauteuil la plupart de la journée, sans mouvements utiles des membres inférieurs

Total membres INfEFEUrS ...t e e e veee : 117

Total global ............... /12
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Annexe 7. Echelle Rasch-built Overall Disability
Scale (RODS)

L’échelle RODS permet [l'évaluation de [lincapacité fonctionelle dans les neuropathies

dysimmunes (200).

Impossible Avec Sans
difficulté difficulté

Lire un journal ou un livre 0 1 2
Manger 0 1 2
Se laver les dents 0 1 2
Se laver la partic supéricure du corps 0 ! 2
S7asseoir sur un toilette 0 | 2
Faire un sandwich 0 1 2
S’habiller pour la partie supérieure du 0 1 2
corps

Se laver la partie inférieure du corps 0 1 2
Déplacer une chaise 0 | 2
Toumer une elef dans une sermuc 0 1 2
Aller chez son médecin 0 | 2
Prendre une douche 0 | 2
Faire la vaisselle 0 1 2
Faire les magasins 0 1 2
Attraper un objet (ex : une balle) 0 ! 2
Sc pencher ct ramasscr un objct 0 1 2
Monter une volée de marches 0 l 2
Prendre les fransports en commun 0 1 2
Marcher et &viter les obstacles 0 1 2
Marcher & 1’extérieur moins d'un kilométre 0 1 2
Transporter des objets lourds 0 ! 2
Danser 0 1 2
Se tenir debout longtemps 0 ! 2
Courir 0 | 2
Total /48
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Annexe 8. Echelle EQ-5D-5L

L'échelle EQ-5D-5L est un instrument générique pour décrire et évaluer la santé. Il est basé sur
un systeme descriptif qui définit la santé en termes de 5 dimensions : mobilité, soins personnels,
activités habituelles, douleur/inconfort et anxiété/dépression. Chaque dimension a 5 catégories

de réponses correspondant a aucun probléme, problemes légers, modérés, séveres ou

incapacité (201).

Pour chague rubrique, veuillez cocher UNE case,
celle qui décrit le mieux votre santé AUJOURDHUL.

——
E
U1
—

MOBILITE

Je m'ai aucun probléme pour me déplacer a pied

J'ai des problémes légers pour me déplacer & pied
J'ai des problémes modérés pour me déplacer a pied
J'ai des problémes sévéres pour me déplacer a pied

ocoood

Je suis incapable de me déplacer a pied

AUTONOMIE DE LA PERSONNE

Je m’ai aucun probléme pour me laver ou m’habiller tout seul

J'ai des problémes |&gers pour me laver ou m'habiller tout seul
J'ai des problémes modérés pour me laver ou m'habiller tout seul
J'ai des problémes sévéres pour me laver ou m'habiller tout seul

ooodd

Je suis incapable de me laver ou de m'hahiller tout{e) seul(g)

ACTIVITES COURANTES (exemples : travail, efudes, travaux
domestiques, activités familiales ou loisirs)

Je m'ai aucun probléme pour accomplir mes activités courantes

J'ai des problémes légers pour accomplir mes activités courantes
J'ai des problémes modérés pour accomplir mes activités courantes
J'ai des problémes sévéres pour accomplir mes activités courantes
Je suis incapahle d'accomplir mes activités courantes

oooood

DOULEURS / GENE

Je m'ai ni douleur ni géne

J'ai des douleurs ou une géne l&gére(s)
J'ai des douleurs ou une géne modérée(s)
J'ai des douleurs ou une géne sévérs(s)
J'ai des douleurs ou une géne extréme(s)

ooood

ANXIETE / DEPRESSION

Je ne suis ni anxieux(se), ni déprimé(e)

Je suis légérement anxieux(se) ou déprimé(e)
Je suis modérément anxieuxise) ou déprimé(e)
Je suis sévérement anxieux(se) ou déprimé(e)

oooo

Je suis extrémement anxieux(se) ou déprimé(e)
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