
                           MALADIES DU MOTONEURONE ET EMG

                                                                                                          Le 13.01.15.

1° Présentation clinique – quand y penser ?

· déficit moteur non fluctuant

· amyotrophie

· fasciculations

· crampes

· absence de troubles sensitifs

· perte de poids
· (atteinte du diaphragme - troubles respiratoires)

· (tremblement) surtout Hirayama, alors aggravé par le froid, et dans le syndrome de Kennedy

· (dysphagie, dysarthrie)

· (raideur musculaire)
2° Diagnostic différentiel – liste des hypothèses

si signes pyramidaux : 

· SLA/SLP
· médullopathie cervicarthrosique ou autre (ex. : syringomyélie)
· SEP
si signes bulbaires (ou pseudo-bulbaires):

· myasthénie

· myopathie, polymyosite, myosite à inclusions

· SLA/SLP/paralysie bulbaire progressive (ne touche pas les membres)
· syndrome de Kennedy (atrophie bulbospinale liée à l'X)
· neuronopathie sensitivo-motrice à début facial : FOSMN
· rares atteintes héréditaires (histoire familiale, sujet jeune) : Fazio-Londe, Brown-Vialetto-van
    
Laere

· si pseudo-bulbaire penser à : SEP, AVC, PSP, atteintes multisystémiques
sans signes pyramidaux :

· myopathies (polymyosite, myosite à inclusions) ; dystrophie myotoniques – distale : Steinert
     
proximale : PROMM
· myasthénie 
· pathologies neurologiques tronculaires focales (nerf moteur pur comme : la branche
  
profonde du nerf ulnaire, le nerf interosseux antérieur, le nerf interosseux postérieur, le nerf
  
sus-scapulaire, le nerf spinal, le nerf thoracique long, le nerf tibial antérieur, le nerf
  
phrénique)

· atteinte tronculaire multifocale (mononeuropathie multiple) : MMN

· forme de Parsonage et Turner peu douloureux (essentiellement héréditaire)
· neuropathies paranéoplasiques (surtout si évolution rapide et surtout avec des troubles
 
sensitifs notamment dans les lymphomes)
· atteintes toxiques (plomb, statines, dapsone, botulisme)
· neuropathies héréditaires atypiques (certains CMT)

· neuronopathies aigues : polio (exclure AMAN, porphyrie, dysthyroïdies et
 
hyperparathyroïdie, paraN, lymphome) et post-polio ; subaiguës : SLA et formes frontières ;
 
chronique : amytrophies spinales progressives proximales et distales, syndrome d'Hirayama
  
(atteinte focale, C8>D1, sujet jeune)

Formes frontières de la SLA
-
PLS : sclérose latérale primaire (premier neurone moteur sur le plan clinique)

- 
PMA : atrophie musculaire primaire (second neurone moteur sur le plan clinique)

-
PBP : paralysie bulbaire progressive (plaintes bulbaires ou pseudo-bulbaires)

-
FAS : Flail arm/Man-in-the-barrel (forme focale scapulaire)

-
FLS : Flail leg/pseudopolynévritique/Patrikios (forme focale distale MI)
Formes héréditaires de la SLA
-
hommes = femmes

- 
durée d’évolution bimodale : <2 ans ou > 5 ans d’évolution

-
début plus précoce avec des formes juvéniles

-
début plus fréquent par les MI

-
gènes : le plus fréquent en Belgique = C9orf72 (DFT, début bulbaire et tardif), SOD1,
 
TARDBP, FUS
L'EMG.

1° sensitives : 

· dans le territoire amyotrophié

· sinon, 2 radiaux et 2 suraux

S'il y a une atteinte sensitive, il faut penser à :

· une maladie du motoneurone moteur chez un sujet âgé 

· syndrome de Kennedy 

· neuronopathie motrice paranéoplasique

· myosites à inclusion où coexiste une PNP sensitive avec une atteinte musculaire très 

            inflammatoire 

-
certains syndromes spino-cérébelleux (SCA3)
-
certaines neuropathies d’évolution très lente où la composante sensitive reste infracliniques :
 
CMT, PRNC, TOS (D1 > C8), neuropathie tumorale (périneuriome)

2° motrices : 

· dans le territoire déficitaire

· exclure la présence de blocs de conduction, de façon étagée et si possible,  

         en-dehors des zones d'enclavement (MMN)

-
en cas de MMN, il y a des blocs de conduction (éventuellement proximaux, à préciser par le
 
test de la triple stimulation), de la dénervation, des fasciculations dans une distribution plus
  
focalisée, des déficits moteurs dans des territoires non atrophiés
-
dans les maladies du motoneurone, la conduction nerveuse peut être discrètement ralentie en
  
relation avec la perte des UM à conduction rapide 

- 
la SLA classique (ce qui est loin d'être une généralité) connait une étude des sensitives et des

 
motrices normales avec du pathologique uniquement à l'aiguille.

3° faire un décrément pour exclure la myasthénie. Ce dernier doit être recherché en

     dehors d'un territoire atrophié. 

4° l'étude en fibre unique ne s'indique pas – elle sera toujours pathologique (vu la 

     réinnervation collatérale profuse).

5° étude à l'aiguille.

Recherche de fasciculations – informatif surtout si diffuses 

· si 3 territoires sur les 4 étudiés (tête, bras, jambes, tronc).

· Tête : langue, masséter, SCM, houppe du menton (dans le Kennedy surtout)

· M. Sup et M.Inf 

· thorax : abdominal – paraombilical (ou paravertébraux, mais plus difficile)

· L'étude des fasciculations est mieux en surface (plus grand territoire étudié) qu'à l'aiguille

· Une fasciculation est maligne si elle s'accompagne de signes neurogènes (pointes + , 
 
fibrillations, PUM de taille augmentée, PUM instable, diminution du recrutement volontaire)
 
sachant qu'il n'y a pas de tracé typique dans la SLA, sachant que si l'atteinte est
 
très aigue et rapide, l'amplitude du potentiel reste normale alors que c'est dans les formes
 
chroniques et plus lentes que l'amplitude du potentiel sera augmentée
6° ne pas oublier les PEM, voire PES M.inf, pour exclure un CCE

· PEM dans la SLA : réduction modérée de la conduction motrice centrale + seuil diminué au
 
début et augmenté ensuite

· PEM et TST pour documenter la perte axonale centrale ou des blocs de conduction centraux
 
ou périphériques très proximaux

7° MUNE et MUNIX
-
pour révéler une perte d’unités motrices dans un territoire asymptomatique et « muet » à
 
l’ENMG

- 
pour suivre l’évolution de la neuronopathie
Critères d’Awaji

-
SLA définie : atteinte premier et second neurones moteurs dans 3 régions/4

- 
SLA probable : atteinte premier et second neurones moteurs dans 2 régions/4 (l’atteinte du
 
premier neurone étant sus-jacente à l’atteinte du second neurone)

