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Introduction -

La neuropathie démyélinisante inflammatoire la
plus fréquente est le syndrome de Guillain-Bar-
ré (SGB), alors que pour le groupe génétique
il s’agit de la maladie de Charcot-Marie-Tooth
de type 1A (CMT1A). Ces neuropathies n'ont a
priori pas de rapport direct et s’opposent point
par point : Le SGB est une neuropathie aigué
avec une démyélinisation inhomogene, alors les
CMTAT1 sont des neuropathies trés chroniques
avec une démyélinisation homogéne.

Matériel et Méthodes

Nous décrivons ici 4 patients porteurs de CM-
T1A qui ont développé un SGB pris en charge
aux CHU de Lille et Nantes, et discutons cette
association.

Résultats

Les 4 patients porteurs d’'un CMT1A avaient
développé des syndromes de Guillain-Barré as-
sez typiques a des ages variés (de 3 a 76 ans).
Les manifestations cliniques du SGB étaient
variables entre les patients en nature et en sé-
vérité (déficit moteur ou non, insuffisance respi-
ratoire ou non). LENMG retrouvait des signes
de démyélinisation plus importants qu’attendus

avec le CMT1A, qui se sont améliorés a dis-
tance. Une hyperprotéinorachie était retrouvée
dans 3 cas sur 4. La récupération était globale-
ment favorable, méme si lente.

Discussion

Nos cas sont proches de ceux déja rapportés
dans la littérature, avec de nombreux arguments
pour penser que les manifestations aigués sont
bien des syndromes de Guillain-Barré. Théo-
riquement, lI'association SGB et CMT1A ne
devrait étre observée qu’une fois tous les 137
ans dans les régions de Lille et Nantes, alors
que nous en avons observé 4 en 5 ans, ce qui
suggére qu’avoir une CMT1A est un facteur de
risque de SGB. Le pronostic du SGB chez les
patients CMT1A ne semble pas spécialement
plus défavorable que chez un patient sans neu-
ropathie préexistante.

Conclusion

L’association entre CMT1A et SGB n’est possi-
blement pas fortuite. La description de plus de
cas est nécessaire pour conclure.
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Introduction

Les formes démyélinisantes de la maladie de
Charcot Marie Tooth (CMT) s’accompagnent a
la fois d’'une hypoexcitabilité nerveuse et d’une
augmentation de la taille du nerf visible a I'’écho-
graphie.

Les objectifs de notre étude étaient

- De montrer qu’il n'existe pas de différence
pour apprécier I'hypoexcitabilité du nerf suivant
la durée de stimulation électrique appliquée.

- De mettre en relation les modifications de
I’excitabilité nerveuse avec les modifications vi-
sibles a I'’échographie.

Matériels et méthodes

Nous avons inclus 15 témoins et 13 patients
atteints de CMT démyélinisant confirmé géné-
tiquement. Pour chaque sujet, le seuil minimal
(SM) et I'iMax, correspondant a l'intensité de
stimulus la plus faible permettant une réponse
de 0,1 mV et maximale respectivement, ont été
recueillis sur les nerfs médian et ulnaire, avec
une durée de stimulus de 0,2ms et 1ms.

Tous les participants ont également regu une
évaluation échographique.

Résultats
Le SM et IilMax étaient significativement plus

élevés chez les patients CMT que chez les
témoins, quelque soit la durée de stimulation,
témoignant de I'hypoexcitabilité du nerf.

Il'y avait une association significative entre les
paramétres d’excitabilité d’'une part et la taille du
nerf ou ses modifications structurelles d’autre
part.

Discussion

Les modifications d’excitabilit¢ du nerf sont
évidentes quelque soit la durée de stimulation
appliquée. Il apparait légitime de privilégier une
stimulation courte (0,2ms), moins inconfortable.
Ces modifications électrophysiologiques sont
liées a des modifications dans la répartition des
canaux ioniques. Il est intéressant de constater
qu’elles sont associées aux modifications struc-
turelles macroscopiques du nerf et semblent
d’ailleurs les précéder puisque certains nerfs
ayant un aspect « classique » avaient des para-
métres d’excitabilité modifiés.

Conclusion

L'iMax et le SM sont des outils non invasifs, ra-
pides et reproductibles pour évaluer I'excitabili
té nerveuse chez les patients CMT démyélini-
sants, et refletent les modifications structurelles
du nerf.
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