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Myotonie de Becker :
déecréement lors

de la stimulation nerveuse
réepetitive a 10 Hz
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(> 25 %) lors de la stimulation nerveuse répé-
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T T ] titive (SNR) a 10 Hz est trés évocateur d’une
myotonie congénitale (AD : Thomsen, AR :
A Becker). L’installation des symptdmes dans

[ ’enfance ou l’adolescence, I’hypertrophie
[ |' | | musculaire (aspect pseudo-athlétique), 'amé-
A II‘|'|T|'|‘V|'|TIVH | ||L|'||-|||_|1||4.=.,|.ur!, LALLALL e ] lioration des plaintes par la répétition de
f -Frl-|'||nlrn| I’activité physique (warm-up) et ’'absence
d’atteinte extraneurologique complétent le
| tableau clinique.

LEWEL. 3% 8 _,l La SNR a des fréquences supérieures a 3 Hz

= reste peu pratiquée, car réputée douloureuse et

P STIH TP i e s 4 T donc mal vécue par le patient. La SNR a 10 Hz
T W e est pourtant quasiment indolore pour autant

B qu’elle n’excéde pas quelques secondes (4 a

5 secondes dans le cas présent) et que le site
| | permettant une stimulation supramaximale,
HERBTHIN HHINT avec la plus petite quantité de courant, ait été
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] T . 15 mA). Sur le plan méthodologique, il faut éga-
lement veiller a immobiliser la main, en parti-
culier lauriculaire, pour éviter d’induire artifi-
ciellement des modifications d’amplitude et de
LEVEL i e durée, du potentiel d’action musculaire global,
en relation avec le raccourcissement du muscle.

Figure. Potentiel d’action musculaire global (PAMG) du muscle abducteur du 5¢ doigt lors , . . Lz
de la stimulation nerveuse répétitive du nerf ulnaire, au poignet, d la fréquence de 10 Hz. L Exp lo rtaltlon Fsle’rla Ltm lehm gnlt comp leteg le n
A) Myotonie congénitale autosomale récessive (Becker) : décrément du PAMG =-56 %. precisant e profit electrophysiologique parmi (es
B) Sujet sain : absence de décrément. cing définis par Fournier et al. (1). u
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d’un 'Synd rome myot.onlq ue (raldeu'r, 1. Fournier E, Arzel M, Sternberg D et al. Electromyo-

* Service de médecine physique, blocage ou faiblesse musculaire avec myotonie graphy guides toward subgroups of mutations in muscle
CHU de Liége. a la percussion), I'enregistrement d’un décrément channelopathies. Ann Neurol 2004;56: 650-61.
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