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Résumé

Cas clinique. Nous rapportons le cas d'un patient tétraparétigu@? ans qui a présenté
subitement des troubles majeurs de la déglutitarsdes suites d'une contusion cervicale.
L'examen électrophysiologique en fibre unique aeail du muscle extenseur commun des
doigts a suggére le diagnostic de myasthénie. €ehlifinalement été retenu au vu de
I'absence de récidive apres de six mois de traitepa pyridostigmine.

Discussion. Nous avons rappelé les différentes caractéristiada myasthénie ainsi que la
prise en charge de toute dysphagie.

Conclusion. 4l est important d'étre attentif a tout signe direttou indirect de dysphagie et
de toujours les explorer afin de pouvoir en déteani'étiologie exacte pour instaurer la prise
en charge et le traitement adéquats.
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1. Histoire de la maladie

M. G.M., 92 ans, habitant seul et totalement autosmne présentait dans ses antécédents
personnels que quelques traumatismes mingart(fe de 'humérus gauche et entorse de
la cheville gauche) ainsi qu'une discréte hyperbenartérielle trés bien contrdlée par les
mesures hygiénodiététiques et 2,5 mg d'indaparvide.cardioaspirine « préventive » avait
également été introduite dans son traitement pans&lecin généraliste.

Cependant, suite a une chute accidentelle, satesgerconnaissance, avec réception sur la
face, en se trébuchant sur un seuil, celui-ci agm& une tétraparésie incompléte de niveau
C6, évaluée selon I'échelle de lésion médullaengrican Spinal Injury Association C
(ASIA - Iésion médullaire incompléte avec motrigit€servée sous le niveau lésionnel et
dont plus de la moitié des muscles testés au-desknoe niveau a un score inférieur a 3 sur
5).

La myélo-imagerie par résonance magnétique (IRMjrée sur le rachis cervical montrait
une contusion médullaire étendue en regard dectagdastérieure du corps vertébral de C6
ainsi qu'une hernie discale postérolatérale gadalgisque C6/C7 responsable de
compressions radiculaires C6 et C7 gauche.

L'instabilité cervicale suspectée en C5/C6 et C&ETe traitée de maniere conservatrice par
le port d'une minerve rigide durant trois mois.
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Apres un mois de lente évolution clinique favoraldepatient fut atteint de
bronchopneumonies a répétition, traitées par anilirxécet acide clavulanique en
intraveineux. En outre, il ne présentait pas déogip, I'occlusion palpébrale était compléte et
la mastication, évaluée par une logopede, resiaiecte. L'examen otorhinolaryngologique
(ORL) a alors mis en évidence des fausses roui@sipes et secondaires. L'examen
vidéofluoroscopique, réalisé lors de la déglutitiorontrait un défaut de bascule de I'épiglotte
avec aspirations trachéales majeures. Une sondgastsque a donc été mise en place.

De multiples explorations ont ensuite été réalisdgsde déterminer I'origine de ces fausses
routes : biologie compléte avec, notamment, fonctityroidienne, glycémie a jeun,
sérologies bactérienneBdrrelia, streptocoque), virales (cytomeégalovirus, herpes,
parainfluenza, Epstein Bar virus) et parasitaitesdplasme), recherche d'anticorps
antirécepteurs a l'acétylcholineagtti-muscle specific tyrosine kina@dUSK), scanner
cérébral et du tronc cérébral, électromyogrammeGE®la recherche d'une myopathie,
d'une neuropathie ou d'une atteinte de la corréxiante ainsi qu'une IRM du tronc cérebral.
Tous ces examens se sont révélés négatifs. Augarothe n'a pu étre observe.

L'EMG avec stimulations répétitives basse fréquencaiveau des musclabductor digiti

mini, anconeus, trapezigt nasaliss'étant également révélé négatif, I'électrodétecio

niveau de la langue, diernocléidomastoidumnsi que ddeltoidusétant normale, un EMG

de fibre unique (FU) réalisé au niveau du musskensor digitorum commurésmontré une
discrete altération de la transmission neuromuseuld 4 enregistrements, présence de deux
blocs (14 %), valeur moyennméan difference between consecutive dischdME®]) de

78 psyaleur individuelle MCD entre 22 et 156 [[Dmns notre cas, le patient présentait une
atteinte C6 initiale pouvant reproduire des anoesadi la FU [10]. Il a donc fallu intégrer les
résultats de la FU au contexte clinique et auxesutxplorations ; on note également que la
valeur MCD a tendance a augmenter avec I'age [9,£0Jiagnostic de myasthénie a donc été
évoqué et un test de déglutition apres injectionétestigmine a été réalisé en présence de la
logopéde. Le résultat clinique s'est révélé sasiafd pour les solides et les liquides ainsi que
ceux de la seconde vidéofluoroscopie : 20 minypessainjection d'une ampoule de
néostigmine, la mobilité de I'épiglotte est nettatreméliorée avec absence d'aspiration
trachéale. Un traitement par pyridostigmine 60 rogstfois par jour a été instauré, permettant
la reprise progressive de I'alimentation normalee teéducation logopédique a été débutée
dans le but de renforcer les mécanismes de proteetide fermeture précoce des voies
respiratoires lors de la déglutition et ainsi d'homér le contrdle volontaire des trois temps de
la déglutition [5].

Un examen ORL de contr6le n'a plus objectivé dedauwoute mais a mis en évidence une
vidange compléte de I'hnypopharynx et une amélionadie la motilité de I'épiglotte.

Malgré I'absence d'anticorps antirécepteurs atyetwline et anti-MUSK, le diagnostic de
myasthénie auto-immune séronégative cliniquemeaikee au pharynx a été retenu, vu
I'abolition des troubles de déglutition et I'absede récidive d'infection pulmonaire apres six
mois de traitement par pyridostigmine. A deux émpatient n'a plus présenté d'épisode de
bronchopneumonie. Notre patient entre donc dagsolgpe | de la classification d'Osserman
et Genkins [16] (cf. infra) méme s'il ne s'agit pastroubles ophtalmologiques, étant donné
gu'il n'y a qu'un seul groupe musculaire atteint.

Nous ne pensons pas qu'il y ait une relation déirentre le traumatisme medullaire et la
découverte de la myasthénie ; cependant, la syngtbbogie de celle-ci a pu étre mieux
objectivée a cause des troubles liés a la tétraigacémme, par exemple, la perte de force des
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muscles thoraciques, diminuant ainsi la force dliexé de toux et la nécessité de garder une
position allongée ou semi-couchée lors des hypmesdgréequentes en debut de
verticalisation suite a un traumatisme médullainajorant donc le risque de fausse route
alimentaire.

2. La myasthénie [12,24]

La myasthénie est une affection de la jonction eewsculaire caractérisée par une faiblesse
et une fatigabilité des muscles squelettiques doptévalence est de 1/10 000. L'incidence
est maximale chez la femme entre 20 et 30 ansegtltfomme entre 50 et 60 ans. Cependant,
elle devient plus fréquente qu'auparavant chegugss gériatriques, avec un pic dans les
deux sexes entre 70 et 80 ans, d0 notamment anlénigtion démographique de cette tranche
d'age [1].

La plus faible incidence chez les sujets agés dgumpldonc le diagnostic, d'autant plus que la
symptomatologie est fluctuante ; la faiblesse audgenkors des efforts répétés et peut
s'améliorer avec le repos [1]. En général, les heagte la face, notamment les muscles
palpébraux et les muscles oculomoteurs, sont tgtpr@cocement.

La voix peut étre nasonnée du fait d'une faiblesseoile du palais [7]. Dans 85 % des cas,
I'atteinte musculaire se généralise et touche leschas des membres. Les réflexes
ostéotendineux sont préservés [4].

La dysphagie se retrouve dans 15 a 40 % des myaesshet, dans 6 % des cas, elle en est
méme le symptdéme prédominant [5,14,25]. Cependast rare qu'elle en soit la seule
manifestation clinique. La littérature actuelled@erit que quelques cas sporadiques [15,27].
Les caractéristiques de cette dysphagie sont tigeidades muscles de la langue et du
pharynx (constricteurs du pharynx, pharyngostaphgliylopharyngien...), ainsi qu'une
diminution de I'amplitude des contractions périgiaks de I'oesophage entrainant donc des
fausses routes [5].

Si tous ces symptémes importants dans le diagndstinyasthénie sont facilement
observables chez les sujets jeunes, il n'en estgpaEme chez les sujets agés, raison pour
laquelle elle est sous-diagnostiquée chez ceuxrceffet, la clinique est plus difficilement
objectivable vu les stigmates de I'age (faiblessdrephie des muscles de la face, faiblesse
musculaire liée a I'age, peau fripée), les pathetogssociées (exemple : problémes
respiratoires, cardiaques) et la moindre sévéagesymptomes. Les symptdmes oculaires
sont notamment beaucoup plus difficiles a détectause des troubles visuels dégénératifs
(cataracte, dégénérescence macu-laire) [1].

La classification clinique d'Osserman et Genkirg fist encore employée a ce jour. Elle
comporte cing groupes pour les formes adultes :

» groupe | (forme oculaire) : atteinte d'un sewdupe musculaire, le plus frequemment
oculaire, se manifestant par un ptosis et une plipld-orme trés légere sans mortalité ;

» groupe Il (forme généralisée) : débuts progfesBequemment présente avec des
symptémes oculaires évoluant vers une atteintergksée des muscles squelettiques et
bulbaires. Le systéme respiratoire n'est pas attaiforme est |égere et associée a peu de
mortalité ;

» groupe lll (forme aiglUe fulminante) : atteingpide des muscles squelettiques et bulbaires
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avec rapidement des troubles respiratoires. Cetieef est trés sévere avec une grande
mortalité ;

» groupe IV (forme tardive séveére) : exacerbatlens groupes | et Il aprés approximativement
deux ans d'évolution. Les symptomes et I'évolusiomt similaires au groupe Il ;

» groupe V (avec atrophie musculaire) : semblalbegroupes Il, Il et IV hors mis la
présence d'atrophie musculaire non due a un nggeusa

Bien sdr, il existe également les formes pédiagiguéonatales ou juvéniles [16] que nous
n‘aborderons pas ici.

L'anomalie fondamentale de la myasthénie est wbkeade la transmission neuromusculaire
lié & une moindre disponibilité des récepteura@tylcholine postsynaptiques. Dans 80 a 90
% des cas (essentiellement dans les formes g&@éaslinais plus rarement dans les formes
locales), la médiation de cette atteinte se faitdea anticorps dirigés contre les récepteurs a
l'acétylcholine. Ceux-ci empéchent la liaison dedtylcholine, libérée par les terminaisons
nerveuses, a la membrane musculaire postsynaptagiqui entraine une altération de
I'efficacité de la transmission neuromusculairevieem 30 % des malades sans anticorps
antirécepteur a 1'acétylcholine ont des anticonpisMuSK [12,24].

La myasthénie peut étre induite ou aggravée péinermédicaments en agissant soit au
niveau pré- et/ou postsynaptique, en inhibant talootance des membranes musculaire, ou
encore par une action immunologique.d-pénicillamine est couramment associée a cette
symptomatologie mais plusieurs autres classes a@@icteuses peuvent étre concernées dont
[2,17,18] :

* les antibiotiques dont essentiellement les agiyuowsides (streptomycine, gentamicine,
tobramycine, néomycine), les carbapénémes (imipgereta clindamycine et ses dérivés
(lincomycine) ;

* les antiarythmiques (quinidine, procainamidspgiramide) ;

* les antihypertenseurs (captopril, propranolétapamil) ;

* les antimalariques (quinine, chloroquine, hygaxoroquine) ;

* les antiépileptiques (phénytoine) ;

* les antiparkinsoniens (amantadine) ;

* les antidépresseurs (imipramine, amitriptyline)

* les antipsychotiques (dropéridol, halopéridol) ;

* les anesthésiques (kétamine, procaine) ;

 les immunomodulateurs (interféron a) ;

* le magnésium (hypermagnésémie).

Elle peut également étre associée a une autre maathimmune (5 % des cas) comme, par
exemple, un diabete, une thyroidite, une polyaghhiumatoide, un lupus érythémateux ou
anémie pernicieuse [1,4,17].

La prise en charge thérapeutique de la myasthé&pendl de chaque patient (pyridostigmine,
corticostéroides, thymectomie, immunosuppressaumsunoglobulines intraveineuses,
plasmaphéreses

3. Causes et explorations d'une dysphagie chez patient agé

La dysphagie est un probleme de santé publiqudrégsent, surtout chez les personnes
agees, essentiellement lorsqu'elles sont alitéesades troubles de santé (par exemple,
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fracture du col du fémur...) [19,28,29].

Soixante-quinze pour cent des causes de dysphaggeaassent dans la phase oropharyngée
de la déglutition et sont la conséquence d'un teonburologique, tel qu'un accident
vasculaire cérébral (AVC), une démence ou une rireatiel Parkinson. Ces dysphagies
peuvent étre transitoires comme dans les AVC owugrdise majorer avec I'évolution de la
maladie comme dans la maladie de Parkinson ounteexiée [8,29].

Seulement 25 % des dysphagies se localisent dgfsse cesophagienne de la déglutition
et sont généralement la conséquence d'unauotisir par un cancer cesophagien, une
candidose, un reflux cesophagien, un diverticulBatiker ou I'effet de médicaments [8,29].

Devant tout patient présentant une dysphagie (angxdes repas, bronchopneumonies a
répétition), un examen standardisé en trois étggadsloit étre réalisé :

» 1: examiner le patient, son niveau de conseiesa posture, la toux volontaire, la qualité
de la voix et le controle de la salive ;

2 : lui faire boire une cuillére a café d'eau ;

+ 3: lui faire boire un petit verre d'eau si lallere a café a été bue sans fausse route.

Si ce test simple est positif, le patient doit &xeloré plus amplement.

L'instrument diagnostique le plus sensible et djgr pour les dysphagies est la
viédofloroscopie (ou radiocinéma) qui permet |'étdes trois phases de la déglutition par un
examen radiologique dynamique. Cet examen permeliracien d'observer I'évolution du
produit de contraste lors de la déglutition et skolier si les muscles du pharynx et de
I'c,esophage fonctionnent correctement [6,29].

L'examen fibroscopique (pharyngolaryngoscopie) gemhe visualiser les différentes
structures anatomiques de la sphére ORL et d'eanwdyde bon fonctionnement dynamique
lors d'un test de déglutition au bleu de méthyl&n29].

Ces deux examens permettent d'objectiver la dyspleag'en déterminer éventuellement la
cause. En l'absence d'étiologie, d'autres exptoratioivent étre entreprises :

 un bilan sanguin fin d'exclure une cause inéade (bactérienne, virale ou parasitaire) ou
une carence martiale. Les anticorps antirécepteliasétylcholine (spécifiques si positifs)
ainsi que, secondairement, les anticorps anti-Md8kent également étre recherchés ;
 un bilan radiologique de I'encéphale et du tro&r@bral par scanner ou IRM afin d'exclure
toute Iésion a ce niveau ;

* une gastroscopie a la recherche de lésionssegjde I'cesophage ou de I'estomac ;

* un EMG (cf. infra).

Si, comme dans notre cas, les explorations suggénenmyasthénie, un test de déglutition 20
minutes aprés injection de néostigmine est a egeiséd faut cependant se méfier des faux
positifs (syndrome de Guillain-Barré, SLA). Le dwagtic sera retenu en intégrant tous les
résultats obtenus aux différents examens complé&inest6].

4. Exploration EMG d'une myasthénie

L'exploration EMG conventionnelle permet d'excldes diagnostics tels qu'une atteinte de la
corne antérieure, une myopathie, une polyradicuoteéinflammatoire démyélinisante
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chronique (PIDC).

La réalisation d'un test de stimulations répétgtiest conseillée, si possible, au niveau d'un
nerf innervant un muscle symptomatique avec auétaitement anticholinestérasique au
moins 12 heures auparavant (température cutangg Ue, fréquence de stimulation entre 2
et 5 Hz), au repos et, éventuellement, apres umtekfe test est positif si I'on met en évidence
un décréement d'amplitude du potentiel d'action miase [3,12,21].

En cas de négativité ou de formes localisées, u &I FU doit étre effectué
[11,13,20,22,23,26]. La sensibilité de cet examaniey suivant les articles, entre 60 et 99 %
dépendant du type de myasthénie et du muscle eggneistant tout de méme la méthode
électrophysiologhique la plus sensible pour le bitagic de myasthénie) [13,20]. La
spécificité est cependant diminuée par la présdagmssibles anomalies retrouvées
egalement dans des pathologies, telles que lespathies ou les radiculopathies. Si les
symptdmes sont focaux mais non oculaires, 'angdgs commencer paixtensor digitorum
communig3]. La présence de bloc neuromusculaire et/ogiteantation de la valeur MCD,
normalement située entre 10 et S)permet de poser le diagnostic de myasthénie [R1]. |
faut cependant rester attentif au fait que la valé@D a tendance a augmenter avec I'age et
gue des anomalies peuvent étre objectivées a lafrtas notamment de |ésion médullaire
comme dans notre cas [10].

5. Conclusion

Chez la personne ageée, il est trés important ditieatif & tout signe direct (fausses routes,
régurgitations nasales...) et/ou indirect (tous ldes repas, infections pulmonaires a
répétitions, dénutrition...) de dysphagie. Les esgilons par vidéofluroroscopie et
pharyngolaryngoscopie permettent de les object@ependant, d'autres explorations
(biologie, imagerie médicale, électrophysiologjgeuvent étre nécessaires afin d'en
déterminer I'étiologie exacte et permettre la peiseharge thérapeutique adéquate.
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