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INTRODUCTION

Le syndrome de Guillain-Barré (SGB) est une pathologie rare chez I’enfant.
Décrit par Guillain, Barré et Strhol, il représente la forme la plus fréquente des
polyradiculonévrites aigues (PRNA).

En pédiatrie il s’agit d’une urgence médicale qui nécessite un diagnostic rapide,
et une ¢évaluation immédiate des critéres de gravité pour la mise en place d’un
traitement adapté [57]. Son incidence annuelle varie dans le monde entre 0,6 et

4 pour 100.000 habitants [58].

Le syndrome de Guillain-Barré atteint tous les ages, les deux sexes et toutes les
ethnies. Sa description initiale a subi plusieurs changements durant ces 30
dernicres années, concernant essentiellement le qualificatif de bénignité qui
reste relativement attaché a cette maladie, 1’évolution des conceptions
physiopathologiques ainsi que le protocole de prise en charge des patients [64].

Le diagnostic du syndrome de Guillain-Barré repose principalement sur trois
¢léments : un tableau clinique évocateur, une anomalie du liquide
céphalorachidien (LCR) et un profil évolutif bien déterminé.

La présentation clinique chez I’enfant n’est pas la méme que chez I’adulte, et le
pronostic est le plus souvent meilleur tant immédiat qu’a long terme. De ce fait,
les attitudes thérapeutiques peuvent étre différentes bien qu’il n’y ait pas de
consensus quant a I’utilisation de certains outils thérapeutiques, surtout les
échanges plasmatiques et les immunoglobulines chez I’enfant [57].

L’objectif de notre travail est d’identifier les aspects épidémiologiques et
diagnostiques du syndrome de Guillain Barré chez I’enfant au sein du service
de pédiatrie « A » EHS mére-enfant Tlemcen ainsi que, de préciser les
modalités de la prise en charge thérapeutiques et les facteurs de risque
influengant le pronostic de la maladie. Nous rapportons notre expérience a
travers une série de 22 patients pour essayer de mettre en évidence les
particularités cliniques, évolutives et thérapeutiques du syndrome de Guillain-
Barré, au sein du service de pédiatrie « A » EHS mere-enfant de Tlemcen.
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PARTIE I : SYNTHESE
BIBLIOGRAPHIQUE
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I. HISTORIQUE :

e La « paralysie ascendante aigue » de Landry :

Une des intéressantes descriptions de ce que l'on
nomme aujourdhui SGB a été retrouvé dans les
rapports de Jean Baptiste Octave Landry de
Thézillat (1829- 1865) qui publie en 1859 [1], le
tableau « d’une paralysie ascendante aigue et
symétrique » Apres une phase prodromique de six
semaines environ, les fourmillements des
extrémités gagnent de proche en proche les parties
les plus élevées des membres, remplacés par
I'engourdissement, puis par la paralysie des parties

qu'ils abandonnent successivement.

La paralysie, qui frappe surtout la motilité, se propage avec rapidité des pieds
au reste des membres inférieurs, puis aux membres supérieurs, au tronc, aux
muscles respiratoires, a la langue..." Ce malade décéde 8 jours apres le début de
la paralysie en manifestant des signes d'asphyxie". Cette forme nommée a
I’époque : Syndrome de Landry, n'est cependant rattach¢ au SGB que
tardivement.

Apres recherche bibliographique, Landry réunit dix cas de paralysie ascendante
ou centripéte aigiie, deux cas s'étaient manifestés « pendant la convalescence de
maladies aigues (pneumopathie probable et longue fievre typhoide, syphilis) »
Mais il conclut ainsi : "Dans tous les cas, ces influences ne peuvent étre
considérées que comme causes ¢loignées, et il reste a déterminer la cause
prochaine des désordres fonctionnels".

e La description par Guillain, Barré, et Strohl :

Jean-Alexandre Barré André Strohl

Syndrome de Guillain Barré Page 10
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Le 13 Octobre 1916, George Guillain (1876-1961), Jean-Alexandre Barré
(1880-1967) et André Strohl (1887-1977) publient un article ou ils décrivent
une observation originale réalisée sur les militaires de la VIeme armée: « Des
troubles moteurs, 1’abolition des réflexes ostéotendineux (ROT) avec
conservation des réflexes cutanés, des paresthésies avec troubles légers de la
sensibilité objective, des douleurs de pression des masses musculaires, des
modifications peu accentués des réactions électriques des nerfs et des muscles,
de l'hyper albuminose trés notable du LCR avec absence de réaction
cytologique (Dissociation Albumino Cytologique (DAC)) »

o Le terme « SYNDROME DE GUILLAIN BARRE » apparait

en 1927 :

Apres 1917, il restait deux maladies : la paralysie ascendante
de Landry, et la maladie décrite par Guillain, Barré et Strohl.

Draganescu et Claudian ont introduit pour la premiere fois le
terme de “syndrome de Guillain-Barré” en 1927 a Paris, en
présentant a la Société Francaise de Neurologie, une
observation sur radiculonévrite survenue aprés une

ostéomye¢élite staphylococcique.

Aprés la communication princeps de 1916, George Guillain publie en 1936
dans les "archives of neurology and psychiatry" un mémoire consacré a I'étude
de syndrome de "radiculoneuritis with a cellular hyperalbuminosis of the
cerebrospinalfluid » ; ou il reprend la symptomatologie globale du SGB.

Dans son chapitre : "les problemes étiologiques et pathogéniques" Guillain
précise : « L’affection m'a toujours paru d'origine infectieuse, précédée souvent
d'une 1égére angine, de troubles intestinaux, il semble s'agir d'une infection
spéciale dont, comme pour nombre d'autres en nosographie, nous ne
connaissons pas encore le germe".

o [’histoire récente :

& En1943, Bauwarth émet I'hypothése d'une origine allergique, idée reprise en
1949 par Colares et Coll.

& En 1949, Haymaker W. avait mené une étude anatomopathologique a partir
de 50 cas de PRN mortelles, et avait retrouvé malgré les tableaux cliniques tres
divers, une base commune anatomopathologique : I'existence d'un cedéme puis
d’une fragmentation et d'une irrégularité des gaines de myé¢line et des cylindres,
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au niveau des nerfs médullaires, de la partie proximale des nerfs périphériques
et des racines.

& Enl1960, Osler et Slidell proposent de définir le SGB par 12 critéres
diagnostiques ; et en 1966, Mac Ferland et Col ne retiennent que 6 critéres.

& En 1978, Asbury publie d’autres criteres de SGB [2]. Ces critéres
comprennent des données cliniques et para cliniques, ils sont réactualisés en

1990 et sont les plus utilisés actuellement [3].

& La premicre ¢tude tentant de prouver I’efficacité¢ des échanges plasmatiques
s’est déroulée en 1984 [4].

& Ces différentes étapes retracent les difficultés a cerner ce syndrome.

1I. DEFINITION :

Le syndrome de Guillain-Barré (SGB) ou de Guillain-Barré-Strohl est une
maladie auto-immune inflammatoire du systéme nerveux périphérique. Elle se
manifeste brutalement par une parésie (perte partielle des capacités motrices
d'une partie du corps), qui prédomine en proximal des muscles [5].

Elle s'accompagne d'une absence ou réduction des réflexes (paralysie flasque),
et de troubles sensitifs. Dans la plupart des cas, les personnes atteintes
récuperent en quelques mois, mais il existe des formes graves.

Le SGB est devenu la premiére cause de paralysie flasque aigué dans le monde.
De nos jours, il est considéré comme une des principales urgences en
neurologie.

Le SGB est aussi connu sous les noms suivants :

. Polyneuropathie aigu€¢ inflammatoire démyélinisant
. Polyradiculonévrite aigué idiopathique

. Polynévrite aigué€ idiopathique

. Paralysie ascendante de Landry
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Figure 1: Dessin simplifiant la définition du SGB (www.medcomic.com)

111 DIAGNOSTIC :

1. CLINIQUE :

On différencie deux types de syndrome de Guillain-Barré [6]:

. le syndrome de Guillain-Barré démyélinisant sensitivomoteur avec
risque d’intubation ;

. les neuropathies motrices axonales aigu€¢ (AMAN), motrices pures,
secondaires aux diarrhées a Campylobacter jejuni, a nette prédominance
motrice, habituellement sans risque d'intubation.

Les deux types évoluent en trois phases : extension, plateau, récupération :

A. Phase d’extension des paralysies :

La phase d’extension dure par définition moins de 4 semaines mais elle
est souvent de quelques jours (et peut étre inférieure a un jour).

. Les manifestations sont variées [6] :

0 sensitives fréquentes et plutdt subjectives (paresthésies,
picotements distaux des quatre membres) ; a évolution ascendante ;

0 parésie débutant aux membres inférieurs touchant rarement
des nerfs craniens (facial, oculomoteur, dysphagie) a la phase initiale ; 1’atteinte
du cou et du tronc est plus tardive ;

0 douleurs (myalgies, radiculalgies des membres inférieurs
¢vocatrices).

. L'atteinte motrice est une parésie relativement symeétrique, ¢tendue
et severe, qui prédomine en proximal puis touche les extrémités.
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. La gravité de I’atteinte respiratoire (15 a 30 % des patients seront
sous ventilation assistée) impose une surveillance attentive en réanimation des
aggravation ou atteinte de la musculature bulbaire (troubles de déglutition ou de
phonation).

. Une atteinte faciale bilatérale et une aggravation rapide sont
associées a un risque plus élevé de complication respiratoire.

Une durée courte de la phase d’aggravation dans les formes démyélinisantes est
de mauvais pronostic.

La phase d’extension est plus rapide au cours de ’AMAN qu’au cours du
syndrome de Guillain-Barré démyélinisant.

B. Phase de plateau :

Grossiérement [6] :

0 un tiers des patients garde une capacité a marcher ;
0 un tiers est confiné au lit ;
0 un tiers nécessite une assistance respiratoire.
. Le déficit moteur est d’intensité variable. L’atteinte des nerfs

craniens est fréquente : nerf facial (souvent diplégie) et troubles de déglutition
(derniers nerfs craniens), alors que I’atteinte des nerfs oculomoteurs est plus
rare.

. L’aréflexie tendineuse dans les territoires déficitaires est la régle.

. Le déficit sensitif prédomine sur la proprioception et est
responsable d’ataxie.

. L’atteinte du systéme nerveux végétatif est fréquente (tachycardie,
hypotension orthostatique, anomalie de la sudation, constipation) dans les
formes séveres.

. La durée du plateau est variable, plus longue dans les formes
séveres (jusqu’a plusieurs mois) et dans certaines AMAN.

C. Phase de récupération :

La récupération se fait dans I’ordre inverse de I’apparition des déficits.

. Au cours du syndrome de Guillain-Barré démyélinisant, elle peut
durer plusieurs mois.

. Au cours de ’AMAN, la récupération est soit rapide par levée des
blocs de conduction sous traitement par immunoglobulines IV, soit trés lente
sur plusieurs mois en cas de persistance des blocs de conduction distaux et
dégénérescence axonale.

Syndrome de Guillain Barré Page 14



Expérience du service de pédiatrie « A » EHS mére-enfant Tlemcen 2017-2020 ESALGIRD iR A STIETINEISYS

. L’absence de récupération apres 12 a 18 mois peut €tre considérée
comme définitive.

. Dans les meilleures séries, 1l existe 5 % de décés ; 15 % des
patients gardent des séquelles définitives : déficit moteur, ataxie.

Severity

T e "
Weeks Months Years
| Serum antibodies to gangliosides |
| Progression H Plateau phase H Recovery phase || Disability

Figure 2 : Schéma explicatif montrant les différentes phases évolutives au cours du SGB
(www.thelancet.com)

2. PARACLINIOQUE :

A. Aspects électrophysiologiques :

1. Au cours du syndrome de Guillain-Barré démyélinisant :

. Les anomalies sont habituellement retardées par rapport a la
clinique [6].

. Initialement, allongement de la latence des ondes F et des latences
distales en rapport avec I’atteinte radiculaire et distale.

. A la phase d’état, anomalies démyélinisantes (évaluées sur les
nerfs moteurs) caractérisées par une augmentation de la latence distale motrice
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(atteinte des fibres les plus rapides), ralentissement des vitesses de conduction,
blocs de conduction, dispersion des potentiels.

. Il n’y a pas de parallélisme entre le degré de la paralysie et les
anomalies constatées en début d’évolution

. L’examen de détection met en évidence des anomalies neurogenes.

. Seule I’inexcitabilité des nerfs serait de mauvais pronostic.

2. Au cours de PTAMAN

. Il n’existe pas d’anomalies sensitives.

. Les amplitudes des potentiels moteurs sont diminuées aux quatre
membres.

. La détection montre des tracés neurogenes.

. [1 n’y a pas d’anomalies démyélinisantes.

Allongement latence Allongement durée du potentiel
distale d’action distal

b R

Nerf médian

35Sl 6.2 24.1

30 % 1T % 14 %

/2R 25, 5mA_, 4.3  20.0 9.3

Bl §

| 22.6 m/s [ =51 % -58% -14% ]
3.4 2.1 8.4 B.0

Ralentissement vitesse de Bloc de
conduction conduction

Figure 3 : EEG montrant les différentes anomalies détectées au cours du SGB
(www.sciencedirect.com)
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B. Liquide cérébrospinal :

Son étude permet de mettre en évidence :

. une hyperprotéinorachie, pouvant étre supérieure a 1 g/L, retardée
de 3 a 10 jours par rapport au début de la clinique ; elle peut atteindre plusieurs
grammes par litre. Il n’y a pas de parallele entre 1’évolution clinique et
I’importance de I’hyperprotéinorachie ;

. une absence de réaction cellulaire (< 10 mm3).

. Une pléiocytose supérieure a 50/mm3 doit faire évoquer un autre
diagnostic tel qu’une méningoradiculite infectieuse.

C. Autres examens biologiques :

La biologie standard peut mettre en évidence [6] :

0 une lymphopénie ;

0 des anomalies du bilan hépatique (augmentation des
transaminases).

. La pratique des sérologies n’a qu’un objectif épidémiologique :
CMV, EBV ; il faut penser a la séroconversion VIH (cependant rare).

. En cas de diarrhée : sérologie Campylobacter jejuni.

. Immunologie : les anticorps anti-gangliosides anti-GM1 et/ou anti-

GD1a de type IgG sont associés aux AMAN.

1v. PHYSIOPATHOLOGIE :

Le dysfonctionnement nerveux dans le syndrome de Guillain Barré est
provoqué par une attaque immunitaire des cellules nerveuses du systéme
nerveux périphérique et de leurs structures de soutien.

Les cellules nerveuses ont leur corps (le soma) dans la moelle épiniére et une
longue projection (I’axone) qui transporte les impulsions nerveuses électriques
vers la jonction neuromusculaire, ou I'impulsion est transférée au muscle.

Les axones sont enveloppés dans une gaine de cellules de Schwann contenant
de la my¢line. Entre les cellules de Schwann se trouvent des espaces (nceuds de
Ranvier) ou I'axone est exposé [7].
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Différents types de syndrome de Guillain-Barré présentent différents types
d'attaques immunitaires. La variante démyélinisante (AIDP) présente des
lIésions de la gaine de myé¢line par les globules blancs (lymphocytes T et
macrophages); ce processus est précédé par l'activation d'un groupe de
protéines sanguines appelé complément .En revanche, le variant axonal est
médié par des anticorps 1gG et un complément contre la membrane cellulaire
recouvrant l'axone sans implication directe des lymphocytes [7]. Différents
anticorps dirigés contre les cellules nerveuses ont été rapportés dans le
syndrome de Guillain — Barré.

Dans le sous-type axonal, il a ét¢ démontré que ces anticorps se lient aux
gangliosides , un groupe de substances présentes dans les nerfs périphériques,
Un ganglioside est une molécule constituée de céramide i€ & un petit groupe de
sucres de type hexose et contenant divers nombres de groupes acide N-
acétylneuraminique .

Les quatre gangliosides clés contre lesquels des anticorps ont été décrits sont
GM1, GDla, GTla et GQIlb, différents anticorps anti-gangliosides étant
associés a des caractéristiques particulieéres; par exemple, les anticorps GQ1b
ont été liés au variant de Miller Fisher GBS et a des formes apparentées
comprenant l'encéphalite de Bickerstaff [7].

La production de ces anticorps aprés une infection est probablement le résultat
d’un mimétisme moléculaire, ou le syst¢tme immunitaire réagit a des substances
microbiennes, mais les anticorps résultants réagissent ¢galement avec des
substances naturellement présentes dans le corps.

Aprés une infection a Campylobacter [7] [8], le corps produit des anticorps de
la classe IgA ; seule une petite proportion de personnes produit également des
anticorps IgG contre les substances bactériennes de la paroi cellulaire (par ex.
lipooligosaccharides ) qui réagissent de maniere croisée avec les gangliosides
des cellules nerveuses humaines.

On ne sait pas actuellement comment ce processus échappe a la tolérance
centrale aux gangliosides, qui vise a supprimer la production d'anticorps contre
les propres substances de I'organisme.
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Tous les anticorps antigangliosides ne provoquent pas de maladie [8], et il a été
récemment suggéré que certains anticorps se lient a plus d'un type d’épitope
simultanément (liaison hétérodimérique) et que cela détermine la réponse.

De plus, le développement d'anticorps pathogenes peut dépendre de la présence
d'autres souches de bactéries dans I'intestin [8].

Mainly demyelination

7 Complement, Nerve
Ei::;?::y activation S Mactoptisos
scavenging

Mainly axonal loss

Miller Fisher variant =
Oculomotor | 1} y
Muscle nerves = -JF' =
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Figure 4 : Schéma explicatif des mécanismes physiopathologiques au cours du SGB
(www.mayoclinicproceedings.org)

\ 8

7T Reticular
\L formation’
i |

V. ETIOPATHOGENIE :

Le syndrome de Guillain-Barré est bien le résultat de la démyélinisation aigue
du nerf périphérique, et plus rarement le résultat d’une agression axonale
lorsque le processus de démyélinisation est durable.

L’étiopathogénie du SGB reste toujours un mystere, mais I’implication d’un
trouble immunitaire associant 1’activation des lymphocytes T et une production
accrue d’anticorps dirigés contre les antigénes protéiques des fibres nerveuses
périphériques est fortement suspectée. Le déclenchement de cette réaction
immunitaire incriminée dans la genése de SGB, peut faire suite a plusieurs
é¢venements tels : une immunisation, des épisodes infectieux a Epstein-Barr
virus (EBV), Cytomégalovirus (CMV), Mycoplasma pneumoniae et
campylobacter jéjuni (CJ), une chirurgie ou grossesse... [9].

Syndrome de Guillain Barré Page 19



Expérience du service de pédiatrie « A » EHS mére-enfant Tlemcen 2017-2020 ESALGIRD iR A STIETINEISYS

1/ La théorie immunoallergique :

Cette théorie suggere [I'implication fondamentale des lymphocytes T
sensibilisés par une protéine antigénique de la myéline appelée protéine P2. Ces
lymphocytes participent de fagon directe au mécanisme de la démyélinisation,
et assurent 1’activation des macrophages responsables de la destruction de la
my¢line [10].

D’autres molécules, autres que la protéine P2 font partie du mécanisme
initiateur de cette réaction immunitaire telle :

- La VCAM-1, protéine d’adhérence dont I’expression est accrue durant le
SGB.

- La MMP-9 et MMP-3, détectées constamment dans les structures nerveuses
atteintes au cours du SGB (métalloprotéinases matricielles).

La composante immunitaire humorale dans la théorie immunitaire de la genese
du SGB n’est pas a omettre, surtout que la place du dysfonctionnement humoral
a été attestée par I’amélioration des patients aprés échanges plasmatiques.
L’injection de sérum de patients atteints par le syndrome de Guillain-Barré
directement dans le nerf a pu causer des lésions de démyélinisation, ce qui
plaide pour I’implication des molécules immunitaires dans le processus de
démy¢linisation [10].

Cette immunité humorale fait appel aux lymphocytes B, et de nombreux
anticorps anti glycolipides (GD1b, GMI1, GQI...) qui participent a la
démy¢élinisation au cours du syndrome de Guillain-Barré.

2/ Théorie post infectieuse :

Dans plus de 50% des cas, une infection datant de moins de 3 semaines a
précédé I’apparition du déficit moteur du SGB Ces épisodes infectieux
semblent non spécifiques, a localisation le plus souvent respiratoire et gastro-
intestinale.

Plusieurs agents infectieux ont été incriminés tels : Epstein Barr virus, herpes,
varicelle zona virus, cytomégalovirus, virus de I’hépatite, mycoplasma
pneumoniae et campylobacter jéjuni [11].

A/ Campylobacter jéjuni et SGB [11][12] :
De nombreuses observations sur la corrélation entre [Dinfection a
Campylobacter jéjuni et le SGB ont éte réalisées, basées sur des données
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bactériologiques et sérologiques estimant qu’entre 14 et 40% des cas du SGB
seraient consécutifs a une infection a campylobacter jéjuni survenue
généralement un mois avant I’apparition des signes cliniques.

Cette incidence a pu atteindre 66% dans certains pays asiatiques. Sur le plan
moléculaire cette corrélation entre campylobacter jéjuni et 1’apparition de
manifestations cliniques du SGB est expliquée par un phénomene de
mimétisme moléculaire entre le lipopolysaccharide de certains sérotypes de
campylobacter jéjuni et des gangliosides de la membrane neurale qui sont
représentés dans les synapses, les nceuds de Ranvier et dans la myéline.

B/ Cytomégalovirus et SGB :

Huit a quinze pour cent des cas de Guillain-Barré sont précédés par une
infection a CMV. Ces infections sont fréquentes, le plus souvent
asymptomatiques.

Le diagnostic d’une infection ou d’une réactivation a cytomégalovirus est
généralement pos¢ devant une élévation du taux des IgM ce qui explique le
recours a I’index d’avidité pour les IgG pour confirmer une séroconversion
récente.

Aucune particularité électrophysiologique n’a pu étre décelée dans les cas de
SGB post infection a cytomégalovirus.

Cependant, des caractéristiques cliniques ont été identifiées telles : la présence
presque constante des troubles sensitifs, 1’atteinte des paires craniennes, une
composante motrice moins importante, et une récupération retardée ainsi qu’un
bon pronostic a long terme.

C/ Mycoplasma pneumoniae et SGB [13][14] :
Le syndrome de Guillain-Barré associ¢ aux infections a mycoplasma
pneumoniae est rare. Il n’a pas de spécificités cliniques ni thérapeutiques.
Un seul cas sur 1000 infections a mycoplasma pneumoniae va développer des
complications neurologiques dont le SGB, et la place d’une éventuelle
antibiothérapie curative ou méme prophylactique reste encore mal explorée.
En effet, plusieurs observations de SGB ont été décrites ces dernieres années a
la suite d’événements: infectieux, traumatiques, chirurgicaux et gestationnels,
faisant croire que cette pathologie reste toujours a explorer dans tous ces
aspects pour garantir une prise en charge optimale et ciblée.
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Figure 5 : Schéma explicatif de la théorie poste-infectieuse au cours du SGB (syndrome de
Guilaine Barre RENALDO FLORENCE SENP 2013)

VI. ANATOMO-PATHOLOGIE :

1/ Les lésions du systéme nerveux périphérique :

La lésion inflammatoire et la démyé¢linisation aigue sont les caractéristiques
Anatomopathologiques fondamentales du SGB [15][16].

A/ La lésion inflammatoire :

La Iésion principale dans le SGB est la présence d’infiltrats inflammatoires
lymphocytaires et macrophagiques au niveau du SNP. Ces infiltrats sont
disposés en manchons autour des petits vaisseaux de 1’endonerve, et
accessoirement de I’épinerve.

Notons que ces infiltrats inflammatoires ne présentent aucun caractére de
spécificité, contrairement aux PRN des affections, telles que la sarcoidose, ou
les collagénoses, ou les Iésions sont spécifiques de la maladie générale en cause.
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B/ La démyélinisation segmentaire :

La réaction inflammatoire détruit la gaine de myéline entrainant une
démy¢linisation segmentaire qui met a nu, sur une partic de sa longueur, un
axone qui reste souvent intact, sauf en cas de réaction inflammatoire importante
ou prolongée, ou il peut y avoir une dégénérescence axonale, dite
«dégénérescence wallérienne», qui serait le témoin de 1ésion axonale sévére.

Endoneurium Schwann cells
% Schwann cell
g
o o g Y
% {

Fragmented &S0 \_\\ -
aon Site of nerve damage S

Figure 6 : La démyélinisation au cours du SGB [15][16]
C/ La dégénérescence Wallérienne :

Les neurones endommagés passent en mode réparation, en grossissant le volume
des segments proximaux, et en changeant leur patron d’expression protéique,
pour favoriser la production de protéines associées a la croissance. Par contre,
les axones atteints qui sont déconnectés des pericaryons neuronaux se
fragmentent, la vague de cette fragmentation se propage en direction rétrograde,
jusqu’a’ la fragmentation totale, ce qui compléte le processus de dégénérescence
Wallérienne.

D/ Prolifération des cellules de Schwann :

La perte de contact entre les cellules de Schwann et les axones en
dégénérescence, force les cellules de Schwann myélinisantes a modifier leur
composition protéique en se dédifférenciant pour former les neurolemmocytes
capables de produire :

- Des facteurs de transcription qui favorisent la prolifération des cellules de
Schwann qui s’alignent en colonnes cellulaires formant les bandes de Biingner
ou tubes de régénération des molécules d’adhésion cellulaires, qui permettent
d’installer un pont tissulaire (le neuroma), tentant ainsi de rétablir la jonction
entre les segments proximaux et distaux des neurotrophines.
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- Des facteurs de croissance réputés d’accroitre la survie et la régénération
axonale.

E/ Régénération axonale et remyélinisation :

Il se forme aux bouts des axones atteints du SNP, des cones de croissance
(structures effilées a forte concentration mitochondriale et micro tubulaire)
constituants ainsi de véritables unités d’avancée axonale assurant la régénération
et la guidance axonale. Ces cones de croissance sont attirés vers les bandes de
Biingner qui offrent des conditions propices pour favoriser la régénération
axonale. Les neurotrophines produites par les macrophages induisent la
remy¢linisation des fibres nouvellement régénérées par les cellules de Schwann.
Ce processus est primordial pour rétablir la conduction saltatoire.

2/ La topographie des lésions :

Le processus Iésionnel se caractérise par sa dispersion et son extréme diffusion
au niveau du SNP : racines antérieures et postérieures, plexus, troncs nerveux
sur toute leur longueur jusqu’a’ leurs extrémités, ganglions des racines dorsales,
terminaisons nerveuses intramusculaires, ganglions et chaines sympathiques.

3/ Les lésions associées :

Les 1ésions du SNC peuvent exister, elles consistent en infiltrats lymphocytaires
Périvasculaires. Un infiltrat méningé inconstant et modéré peut expliquer la
discrete Pléiocytose du LCR.

4/ Les conséquences de la démyélinisation aigue :

Quand la démy¢linisation se produit, le potentiel d’action est incapable de faire
un pont sur les lacunes entre « ce qui était » nceuds de Ranvier Par conséquent,
les impulses ne peuvent pas atteindre leurs cellules cibles pour déclencher une
réponse, ainsi, il en résulte un déficit sensitif et/ou moteur Ceci entraine une
faiblesse musculaire non seulement dans le SGB, mais aussi dans autres
maladies démyélinisantes, comme par exemple : sclérose en plaque, myélite
transverse.

Dés lors qu’il s’agit d’une déperdition de la my¢line qui est responsable de SGB,
les nerfs périphériques, qui sont fortement myélinisés (nerfs moteurs), sont
atteints de facon plus sévere que ceux non myélinisés (nerfs de médiation
algique, ou de thermo controle).
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5/ La corrélation anatomoclinique entre démyélinisation et SGB :

Les I¢ésions histologiques et les conséquences ¢€lectrophysiologiques expliquent
I’évolution de la maladie :

- Le caractere aigue de la démyélinisation explique le début brutal.

- La démyélinisation est le plus souvent ascendante, car elle touche
préférentiellement I’extrémité distale des fibres les plus longues en premier.

- La récupération motrice spontanée est la conséquence de I’arrét du processus
de démy¢élinisation, et la reprise de celui de remyélinisation.

- Les séquelles motrices sont observées lorsque la phase de plateau est
prolongée, ou lorsque la récupération n’a pas été¢ optimale.

¢ Fibre nerveuse du patient atteint de la forme démyélinisante (AIDP) :

La micrographie électronique montre
qu'un macrophage (M) a envahi la
membrane basale des cellules de
Schwann et dépouillé le cytoplasme des
cellules de Schwann (fléches) [17].

Le panneau inférieur est un
agrandissement de la boite dans le
panneau supérieur. Micrographie
¢lectronique montre macrophage
(M) ayant envahi I'espace péri
axonal et axolemma (fleches)
entourant I'axone (A). mcp =
processus macrophage [18].
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Vil. COMPLICATIONS :

Elles sont nombreuses certains étant plus spécifiques que d'autres et
n'intervenant pas au méme stade de la maladie :

L'insuffisance respiratoire est avant tout d'origine paralytique dans les cas
graves d'évolution prolongée on peut observer une paralysie des cordes vocales
pouvant géner les extubation alors que les muscles respiratoires paralysé ont
récupéré. Les troubles de déglutition vont parfois aggraver brutalement 1'état
respiratoire par fausse route.

L'atteinte des fibres du systeme nerveux autonome est fréquente mais, selon
notre expérience, beaucoup moins depuis ['utilisation d’immunoglobulines
intraveineuses (Ig en IV). Les manifestations neurovégétatives apparaissent
durant la période d'extension des paralysies et a la phase d'état, et régressent
ensuite. Ce sont elles qui peuvent mettre en jeu le pronostic vital [23].

Troubles cardiovasculaires sont possibles: bradycardie spontanée ou
provoquée par les aspirations trachéales, ou par les changements de position,
tachycardie, instabilit¢ de la pression artérielle (PA) dans 15 a 20% des cas
[24], avec parfois des poussées hypertensives, réponse hémodynamique
anormale aux médicaments ou anomalies électro cardiographiques [23].

On peut observer des sueurs profuses de fagon paroxystique, accompagnées
parfois de rash cutané; le malade peut aussi présenter une hyper sialorrhée
aggravée par les troubles de déglutition, ainsi qu’une hypersécrétion
bronchique.

D’autres troubles sont également possibles, tels qu'une anomalie de la
réaction pupillaire a la lumiére, une rétention urinaire et une dysfonction gastro-
intestinale [23]. Un cedéme papillaire survient dans 1% des cas. Il traduit soit
une hypertension intracranienne secondaire a une intense hyperprotéinorachie
génant la résorption du LCR, soit une névrite optique. Dans les deux cas, une
atrophie optique avec baisse définitive de 1’acuité visuelle est possible.
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D’autres complications neurologiques peuvent survenir: convulsions
secondaires a des troubles électrolytiques ou hémodynamiques, troubles
psychologiques dans les formes graves, liés le plus souvent a I’inconfort et a
I'anxiété secondaires au syndrome paralytique et dysautonomique aigu chez un
patient dont la conscience reste normale.

Les complications thromboemboliques sont fréquentes. Il en va de méme
pour les troubles trophiques musculaires et cutanés, avec risque d’escarre aux
points de contact (talons, sacrum, cuir chevelu) et risque de rétractions
articulaires. L'hypercalcémie d’immobilisation ne se voit habituellement pas
chez le jeune enfant mais est fréquente a I'adolescence.

Enfin, les infections nosocomiales chez les patients nécessitant une
ventilation mécanique (ex. pneumonie et trachéite nosocomiales) figurent parmi
les complications les plus a craindre [25]. Ce sont elles qui expliquent la
mortalité encore excessive, tout au moins chez I'adulte (il n’y a pas de données
spécifiques a I'enfant sur cette question).

Tableau 1 : Complications du SGB chez I’enfant [22]
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VIII. EVALUATION ET SURVEILLANCE :

1. Clinique :

e Surveillance des signes vitaux au moins toutes les heurs, oxymétrie
de pouls en continu :

La surveillance clinique doit €tre faite en tenant compte des signes habituels
d'insuffisance respiratoire et, plus particulierement, de 1'épuisement du malade
(ex. paleur, réaction diminuée a I’environnement). Toutefois, comme dans
toutes les maladies neuromusculaires, I’oxymétrie est un « faux ami » chez un
malade atteint d’'un SGB et une oxymétrie normale doit étre interprétée avec
prudence.

e Surveillance continue de la fréquence et du rythme cardiaques :
Les anomalies dysautonomiques peuvent étre observées dans les formes graves.
Elles se traduisent surtout par des bradycardies intenses, voire des arréts
cardiaques, lors de la stimulation vagale, en particulier lors des aspirations
endotrachéales et des soins. L'origine vagale des bradycardies peut étre
confirmée par la positivité parfois intense du réflexe oculocardiaque que I’on
doit donc rechercher avec prudence en cas de doute sur I’existence de la
vagotonie.

e Surveillance de 1a PA au moins toutes les heurs :
Une instabilit¢ tensionnelle survient fréquemment. On observe une
hypertension artérielle (HTA) chez deux tiers des enfants avec SGB, d'autant
plus si la maladie est grave [26].
Toutefois, I'HTA est rarement trés marquée; les méthodes de surveillance
invasives sont le plus souvent inutiles, le monitorage par brassard étant
suffisant.

e Mesure du score de Glasgow {ajuster la fréquence a la situation} :
L'é¢tat de conscience est normal dans le SGB; il n’y a donc pas d'intérét
particulier a le surveiller trés étroitement sauf s’il survenait des convulsions ou
en cas de troubles hémodynamiques ou électrolytiques importants.

e Evaluation de la douleur au moins toutes les 3-4 heurs :
La douleur est un symptdme initial du SGB dans 20 a 43% des cas [27-28] et
fait partie intégrante de la maladie dans plus de 50% des cas [28].
Elle prend deux formes distinctes. La douleur profonde, musculaire, est
localisée au dos, aux membres et parfois aux €paules. Son intensité est variable.
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Elle se présente sous forme de paresthésies ou de douleur de type crampes.
Dans plusieurs cas, I’'immobilit¢ accentue le phénomene [29]. La seconde est
une douleur neuropathique typique.
Bien que décrite aussi au début de la maladie, elle apparait plus fréquemment
en phase de récupération [29]. L'évaluation de la douleur se fait de maniére
habituelle, bien que les paralysies puissent la rendre difficile; dans certains cas,
il faut se fier a des signes indirects comme la tachycardie.
e Evaluation réguli¢re des troubles de la déglutition selon une
fréquence adaptée a la vitesse d'évolution de la maladie.
e Examen du fond d’ceil une fois par semaine :
L'apparition d’une atrophie optique doit étre scrupuleusement surveillée par
examen systématique régulier du fond d’ceil pendant toute la période
d'évolution de la polyradiculonévrite, surtout pendant la phase de plateau mais
¢galement celle de récupération car une apparition tardive est possible.
e Surveillance des complications suivantes au moins tous les jours :
globe vésical, constipation, ulcére de décubitus.

2. Paraclinique :

a. EVALUATION PARACLINIQUE INITIALE :

e Culture de selles bactérienne et sérologie pour le C jejuni :
Il est utile de faire une coproculture et de rechercher le C jejuni si le patient
présente de la diarrhée. La recherche du C jejuni chez un patient qui n’a pas de
manifestations digestives, par s€rologie par exemple n'est indiquée que dans
un contexte de protocole de recherche. Les cultures de selles peuvent étre
négatrves méme dans les formes associées au C jejuni, car souvent le syndrome
apparait de une a trois semaines apres la diarrhée [30].

e Sérologie pour M pneumoniz, maladie de Lyme .

e Recherche virale (selles, LCR, etc.) et sérologies virales :
L'ensemble des milieux accessibles (gorge, urines, selles, sang et
impérativement le LCR) sont adressés au virologue pour recherche virale
directe par culture et PCR, et études des sérologies. On doit rechercher les
entérovirus, dont le virus polio, dans les selles, y compris chez les patients pour
lesquels la poliomyé¢lite n'est pas envisagée comme diagnostic [31] .Des
spécimens peuvent étre recueillis jusqu'a six semaines apres l'apparition de la
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paralysie, mais au bout de deux semaines, la sensibilit¢ de l'isolement viral
diminue [31].

e Exploration électromyographique.

e +/-Autres investigations :
Les autres examens (ex. recherche de bloc neuromusculaire a 'EMG, dosage
des anticorps antirécepteurs a l'acétylcholine, toxine botulinique, CPK,
recherche de cellules malignes dans le LCR, porphyrines urinaires
tomodensitométrie ou RMN de la moelle) dépendent de I'hésitation
diagnostique.
Habituellement, il n'est pas nécessaire de procéder a des examens
radiologiques, sauf en cas de doute diagnostique (par exemple, au moindre
doute sur une compression médullaire).

b. SURVEILLANCE PARACLINIQUE ULTERIEURE :

e Gaz sanguins au moins toutes les 12-24h (a espacer lorsque le patient
est stable).

e Jonogramme au moins tous les 1-2 j.

e Calcémie et calciurie au moins toutes les semaines :
Il importe de détecter une hypercalcémie d'immunisation pendant toute la
période de réanimation, avant l'apparition des signes cliniques qui sont, le plus
souvent non spécifiques (ex. vomissements).

¢ Glycémie au moins toutes les 24 h au début.

e Mesure de la capacité vitale et des pressions inspiratoire et

expiratoire statiques maximales au moins une fois par j :

Ces mesures renseignent sur [’état neuromusculaire  respiratoire, mais
nécessitent la coopération de l'enfant Faites quotidiennement, elles aident a
situer l'enfant par rapport aux phases de sa maladie (installation plateau ou
récupération). Elles permettent également d'objectiver la stagnation du plateau
ou la rapidité de la récupération.

e Electrocardiogramme si arythmies.

e +/- Electroencéphalogramme :
Cet examen est surtout utile en présence de crises convulsives, afin de les
authentifier et de vérifier leur résolution sous traitement. En présence de
troubles de conscience ou de céphalées, la mise en évidence d’ondes lentes
objective la souffrance cérébrale secondaire a des troubles hémodynamiques
mal contr6lés ou a une hypertension intracranienne (HTIC).
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» Surveillance de I’état nutritionnel :
Il importe de surveiller 1’état nutritionnel du patient atteint d’un SGB, d'autant
plus que les phases d'installation et de plateau de la maladie sont longues.

IX. TRAITEMENT :

1. Traitement général :

Le Traitement général comprend plusieurs éléments qui sont d’une grande
importance chez le malade atteint de SGB. La plupart n’ont pas fait 1’objet
d’études controlées et randomisées, mais proviennent de 1’avis d’experts en
médecine adulte [32].

A. Soins respiratoires :

Intubation et ventilation mécanique :

Les indicationsde I’intubation endotrachéale ont été décrites dans la section sur
les mesures d’urgence. quel que soit le mode de ventilationchoisi, il est impératif
d’administrer une ventilation minute suffisante pour mettre la musculature
respiratoire au repos durant la phase de plateau. Si, par ailleurs, la récupération
tarde, se pose alors la question de procéder ou non a une trachéotomie.ll n’y a
pas de lignes directrices claires sur cette question. Certains préconisent une
trachéotomie précoce, c’est-a-dire aprés deux semaines d’intubation sila phase de
plateau se prolonge sans récupération majeure, ceci pour des raisons de confort et
surtout de sécurité, d’autant plus s’il existe des phénoménes dysautonomiques.
La trachéotomie diminue la durée des aspirations, permet des changements
rapides de canule s’il y a des bouchons etfacilite la reprise de I’alimentation
orale. On peut également proposer une trachéotomie plus tardive, les sondes
d’intubation modernes pouvant autoriser des durées d’intubation prolongées.

Kinésithérapie (physiothérapie) de désencombrement 2-4 fois par j, surtout
audébut.
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B. Soins hémodynamiques :

Si Bradycardie importante : atropine ou glycopyrolate, et ventilation avec
une FiOy de 1,0 avant les aspirations. Une bradycardie peut survenir

spontanément ou étre provoquée par les aspirations trachéales ou changement
de position. L’administration d'atropine ou de glycopyrolate peut étre utile
dans certains cas mais elle est contre-indiquée si lesépisodes de bradycardie
alternent avec des épisodes de tachycardie; de plus, ces médicaments
augmentent la viscosité des sécrétions endotrachéales . L’emploi d’un
¢lectrostimulateur transcutané est une option a considérer chez un patient
présentant une bradycardie symptomatique, mais il s’agit d’une mesure
exceptionnelle. La prévention est ’approche la plus utile: elle nécessite de
mettre le patient dans une FiO5 de 1,0 avant les aspirations et de le ventiler

manuellement pendant les périodes de débranchement du ventilateur.

Si Tachycardie: pas de traitement, La tachycardie survient habituellement
par épisodes; dans pratiquement tous les cas, il s’agit d’une tachycardie
sinusale qu’il convient d'observer.

Si Hypertension artérielle: clonidine ou alphamethyldopa : Un traitement
a action centrale permet de stabiliser la PA lorsque celle-ci est ¢élevée de
facon soutenue.

Si Hypotension artérielle: remplissage vasculaire : L’ hypotension est plus
rare quel’HTA et est souvent due a une hypovolémie que 1‘on corrige par les
solutés classiques de remplissage.

C. Soins neurologiques :

Traitement de la douleur :

La douleur profonde peut étre controlée avec des anti- inflammatoires et, si
ceux-ci sont insuffisants, avec des opiacés. Il arrive qu’un bolus de stéroides
intraveineux procure un soulagement soutenu. Dans des cas de douleur rebelle,
le recours aux opioides intrathécaux a été utilisé avec succes [29].11 faut étre
prét, dans circonstances a maintenir le cathéter en place pour une période
prolongée, ce qui implique un cathéter "tunnellis¢” et systeme de perfusion
spécifique afin de réduire le risque d’infection; la collaboration d’experts
travaillant par exemple, dans le cadre de cliniques de la douleur est alors
necessaire.
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La douleur neuropathique (brulement, fourmillement et dysesthésies) des
extrémités se traite avec dela carbamazépine ou de la gabapentine (Neurotin)
[32-33]. Un anxiolytique ou un antidépresseur peut y €tre associé.

L’amitryptiline et la nortryptiline doivent étre administrées avec précaution
en présence d’une dysautonomie. Pour ce type de douleurs, les massages
peuvent é&tre utiles et le port de gants aide certains patients. Les
changements de position fréquents sont utiles pour réduire les points de
pression [34]. La mobilisation passive quotidienne des articulations prévient
I’ankyloses qui, elles aussi, peuvent étre source de douleur.

+/-Ponction lombaire évacuatrice :

Compte tenu que I’HTIC, chez un SGB est liée a protéinorachie tres élevée,
les ponctions Lombaires évacuatrices itératives tous les deux ou trois jours
peuvent étre utiles si cette complication apparait, permettant d’attendre
I’améliorationn de la maladie. Par contre, toute tentative de dérivationn
lombopéritonéale se solde par la coagulation du LCR dans le tube de
drainage. La littérature a ce sujet est toutefois trés mince.

D. Soins digestifs :

Arrét de I’alimentation et sonde nasogastrique en aspiration avec
mesure de résidu toutes 1 a 4 heures jusqu’a stabilisation
respiratoire.

Alimentation entérale deés que possible, +/- anti acides et
prokinétiques : Du fait des troubles dela déglutition et de I’importante
fonte musculaire au stade aigu, le malade est souvent trés en retard sur le
plan calorique a son arrivée en réanimation. L’alimentation entérale doit
étre reprise rapidement, dés que le patient est stabilisé (la plupart du
temps, cela est le cas apres I’intubation endotrachéale). On1’associe, sile
patient estintubé, a un traitement antiacide systémique et, si besoin un
traitement prokinétique digestif.

+/- Positionnement en décubitus ventral : Des postures en décubitus
ventral sont indiquées en cas d’intolérance digestive liée a une pince
mésentérique sur des sujetslongilignes.

Emollients pour les selles d’emblée; +/- traitement autre de la
constipation.
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E. Autres soins :

Soutien psychologique non médicamenteux, moyens de
communication adaptés : Le SGBest a la foisangoissant et douloureux.
Il est nécessaire d’expliquer a I’enfant I’évolution et le pronostic de
récupération de la maladie. Dans les formes graveset prolongées, 1’aide
d’un psychologue est indispensable, tant pour le patient que pour sa
famille. Il est nécessaire d’adapter la fagon que peut utiliser le patient
pour appeler a 1’aide, a ses capacités motrices (ex. alphabet et
commandes par les yeux, moyens informatiques). Un ballonnet de
sonde endotrachéale gonfl¢ interdit toute parole; si possible, il faut donc
¢viterde trop gonflerleballonnet. Danslesformes paralytiques majeures,
on D’atteinte de la déglutition nécessite une ventilation sur ballonnet
gonflé,on établira, pour communiquer, un code oui-non a la fermeture des
yeux.

+/- Anti coagulation préventive : Compte tenu de la fréquence des
complications thromboemboliques, plusieurs praticiens considérent que
I’anti coagulation doit étre systématique deés que le patient ne marche
plus et qu’elle doit étre poursuivie jusqu’a reprise d’une marche
autonome, mais il n’existe pas de preuve démontrant les avantages réels
d’une telle pratique.

Changements fréquents de position, kinésithérapie motrice passive,
attelles : Il importe de surveiller étroitement 1’apparition d'escarres et
d’utiliser préventivement un matelas adaptative, la kinésithérapie motrice
passive vise a prévenir les rétractions articulaires. Une postures sur attelles
jambiéres, voire cruropédieuses , et sur attelles de mains, voire de coudes, est
souhaitable pour prévenir les rétractions, souvent rapides, notamment des
pieds en équin etdes mains en «main de singe».Cette posture, initialement
continue en cas de paralysies complétes, peut étre limitée a la nuit lorsque la
récupérationn devient suffisante.

+/- Sondage vésical a demeure : Un sondage vésical a demeure est indiqué
en cas de rétention urinaire sous formede globevésical a répétition. Il représente
néanmoins un risque infectieux; il est donc important de tester réguliérement
les possibilités sphinctériennes et éventuellement,defaire des sondages répétés.

+/- Gouttes ophtalmiques : Chez les patients avec paralysie faciale, les soins
oculaires sont importants pour prévenir une ulcération de la cornée.

Restriction hydrique : En cas de sécrétion inappropri¢e d’ADH.
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Biphosphonates en 1V : En cas d’Hypercalcémie d’immobilisation. Seule la
reprise de la marche la fera disparaitre completement.

2. Traitement de la maladie de base :

Association de fagon impérative aux mesures symptomatiques précédemment
décrites, certaines mesures spécifiquesont pour objectif de limiter I’extension des
paralysies et leur gravité,etde favoriser la récupération motrice. Ces thérapeutiques
(corticostéroides, Ig IV, échanges plasmatiques ou EP} ont ét¢ évaluées par
différent essais thérapeutiques [35] qui ont fait1’objet de trois revues Cochrane au
cours des dernier années. Laconduite a tenir chez I’enfant est extrapolée en
bonne partiedesrésultats obtenus chez les adultes [36-37].

Echanges plasmatiques ou immunoglobulines IV : 0.4 g/kg/j pendant 5
jours on 2 g/kg (dose totale) sur une période de 2 a S jours :

A priori,le but de ce traitement était d’éliminer des anticorps circulants
toxiques a I’égard de la myéline périphérique. En fait le mécanisme d’action
des EPest beaucoup plus complexe et n’est pas connu avec certitude. Quoi qu‘il
ensoit les EP ontété dans le premier traitement dont I’efficacité fut démontrée
dans le SGB. En comparaison avec un groupe controle, les EP, utilisés chez
I’adulte, diminuent la gravit¢ maximale du déficit, Le nombre de sujets qui
nécessiteront une ventilation mécanique, ainsi que les délais nécessaires a la
reprise de la marche et la récupération motrice [38].

le nombre optimal de séances a puétre déterminé .11 est de deux séances chez les
patients qui n’ont pasperdu la fonction de la marche a l'inclusion et de quatre
pour les patients qui nemarchent plus.L’augmentationdu nombre deséances ne
se justifie pas chez les malades dont I’état continu a s’aggraver malgré le
traitement. Chaque séance consiste en 1’épuration d’une masse plasmatique et
demie; les séances sont répétées toutes les 48heures. L’albumine est préférée
comme soluté de remplacement au plasma frais congelé, plus dangereux et sans
efficacité supplémentaire.

A condition de respecter les contre-indications de la méthode (complications
infectieuses, instabilité cardiovasculaire) et de privilégier les voies d’abord
périphériques aux voies centrales, les EP ne sont pas suivis d’une augmentation
de la morbidité. La mortalité etles complications infectieuses sont comparables
a celle d’un groupe témoin [39].
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Les manifestations dysautonomiques sont plus faibles dans le groupe traité par EP
[39]. Pourtant,les séances d’EP doivent étre arrétées du faitde complications
intercurrentes ou de réactions d’intolérance chez environ 10% des sujets [40].Le
rapport cout /bénéfice est favorable aux EP par rapporta une série témoin.Le
cout des EP est largement compensé¢ par la diminution de la durée
d’hospitalisation et des soins de rééducation [41].

Les Immunoglobulines IV de fortes doses modifient 'immunomodulation et sont
efficaces dans certaines maladies auto-immunes. C’est donc par analogie que ce
traitement a été proposé dans le SGB. Chez I’adulte, les Ig [V n’ont jamais été
utilisées contre placebo dans des ¢études satisfaisantes  sur le plan
méthodologique; elles ont plutdt ét¢ comparées aux EP[36] . Les principaux
essais disponibles [42-43] montrent qu’elles sont aussi efficaces que les EP
chez les patients qui ont perdu la fonction dela marche. Elles sont plus faciles a
utiliser que les EP mais ne sont pas dénuées d’effets secondaires,
habituellement bénins [44], mais qui peuvent parfois étre sérieux (ex.
insuffisance rénale, réaction allergique, thrombose veineuse profonde[45],
anémie hémolytique). le nombre de complications ou d’arréts de traitement
sous perfusion parait plus faible avec les Ig IV qu’avec les EP[44].L’association
EP et Ig IV n’améliore pas le pronostic mais est suivie d’une augmentation du
nombre d’effets indésirables. Il est donc inutile d’associer ces deux traitements.
Chez I’enfant, les résultats de trois études [42] regroupant un total de 75
patients suggerent que les lg IV accélérent la récupération neurologique
lorsquece traitement est comparé a un traitement de soutien [46].

Il a été montré qu’une durée de six jours était plus efficace qu’une durée de
trois jours (avec une posologie quotidienne de 0,5g/kg/j) dans le sous-
groupe particulier de patients adultes qui présentaient des contre-indications
immédiates aux EP [46]. Chez I’enfant; I’administration de 2 g/kg sur une
période de deux jours ne semble pas plus efficace que sur une période de
Cinq jours. Une étude portant sur 225 patients (y compris des enfants) montre
que I’association lg IV et bolus de méthylprednésolone (500mg /j pendant 5j)
ne donne pas de meilleur résultat que les Ig IV seules [47].

Un discret effet favorable apparait dans le groupe corticoide mais n’atteint pas
le seuil de signification; par ailleurs, il n’existe pas plus de complications
dans le groupe ayant recu des corticoides que dans le groupe ayant regu des
Ig IV seules [48].
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Conduite pratique :

Selon 1I’American Academy of Neurology, les EP et les Ig IV sont deux
options thérapeutiques pour les formes graves de SGB chez I’enfant [35].
La difficulté, en pratique, de réaliser des EP chez I’enfant fait que ce sont les
lg IV qui sont, de loin, le traitement le plus employ¢ (la tendance est d’ailleurs
la méme chez I’adulte) [49]. Le Groupe Francophone de Réanimation et
d’Urgence Pédiatrique (GFRUP) propose de les utiliser des le diagnostic et
quelle que soit la gravité de I’atteinte, a la dose de 2 g/kg (dose totale) sur deux
a cinq jours. Ceci semble avoir fait diminuer drastiquement le nombre de
SGB dans les services de réanimation (aucune donnée « solide » n’est
toutefois disponible a 1’heure actuelle pour appuyer ces dires). Les doses
proposées sont celles habituellement utilisées dans les affections auto-
immunes; des doses inférieures n’ont jamais été étudiées. Le traitement de
six jours proposé¢ dans la forme grave par Raphaél et al n’a pas été évalué
chez I’enfant [46].

> Pas de corticoides :

Ses propriétés anti-inflammatoires, ainsi que le résultat de données
expérimentales, pouvaient laisser supposer que la corticothérapie serait
efficace dans le SGB. Malheureusement, les différents essais thérapeutiques
disponibles, quelles que soient les modalités de son utilisation (ACTH,
corticothérapie orale ou, plus récemment corticoides en bolus I'V) et les doses
montrent que ce type de traitement ne donne pas de meilleur résultat qu’un
placebo ; il est méme possible qu’une corticothérapie orale ralentisse la
guérison. Les corticostéroides ne doivent donc pas étre utilisés. Ce résultat
négatif surprenant n’a pas recu d’explication évidente. Il est possible qu’il
soit dii aux effets adverses des stéroides sur le muscle dénervé ou a
I’inhibition de la fonction desmacrophages qu’ils produisent [50].

» Sevrage du traitement :

Il importe de sevrer et d’extuberle malade dés que possible, car la durée de
la ventilation mécanique est un des principaux facteurs de risque de
morbidité chez le patientavec un SGB [51].

Le sevrage de la ventilation nécessite de réunir les criteres généraux de
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«sevrabilité» et des criteres neurologique (amélioration du déficit
neuromusculaire, présence d’une toux efficace et absence de troubles de
déglutition). Chez I’adulte, la conférence de consensus de la Société de
réanimation francaise a fait les recommandations suivantes pour les patients
atteints de maladie neuromusculaire [52].

1. le sevrage peut €tre envisagé lorsque la capacité vitale dépasse 8-10
ml/kg, la Pression max est > - 20 cmH,O et la pression expiratoire
maximale est supérieure a 40 cmH>0

2. I’épreuve de ventilation spontanée doit durer au moins 12 heures: en
plus des signes habituels de mauvaise tolérance tels que tachypnée,
tachycardie, augmentation dela PA systolique, sueurs et troubles de
vigilance, une PaCO2 supérieure 4 45 mmHg et une baisse de la SaOjp
méme modeste sont des signes de gravité

3. Une capacité vitale de 15 ml/kg a été proposée pour envisager
I’extubation.

Chez ce type de malade, la ventilation en aide inspiratoire ne permet pas
toujours de conclure car ces patients restent dépendants de niveaux d’aide
inspiratoire trés bas. L’épreuve de ventilation libre sur sonde
endotrachéale est un bon test mais représente pour eux un effort tres
important. Accorder un repos la nuit demeure une méthode
recommandée dans les cas d’atteinte neuromusculaire. 11 faut,
parallélement, évaluer la récupération de la déglutition et de la motricité
des cordes vocales; on ne procede a I’extubation que lorsque les muscles
responsables de la protection des voies aériennes supérieures ont
récupéré. En général, la récupération de la déglutition est parall¢le a la
récupération respiratoire, mais il peut y avoir un certain laps de temps
entre ces deux phénomeéenes 1’alimentation orale est reprise prudemment
apres I’extubation.

> Suivi :

Bien que les mécanismes physiopathologiques du SGB soient probablement
similaires chez les enfants et chez les adultes le pronostic est meilleur chez l'enfant
[53]. Une série du hopital for Sick Children de Toronto décrivant 31 enfants
traités entre 1988 et 1995 montre que 23% des patients atteints ont des
séquelles motrices a long terme mais,dans la plupart des séquelles motrices

Syndrome de Guillain Barré Page 38



Expérience du service de pédiatrie « A » EHS mére-enfant Tlemcen 2017-2020 ESALGIRD iR A STIETINEISYS

a long terme mais dans la pluparts des cas il s’agit d’un_déficit léger de la
force musculaire, ayant un impact fonctionnel minime [54], Ces résultats sont
similaires a des données récentes venant d’Australie (Morris et al rapportent
20% (9/48)d’enfant ayant des séquelles et de Taiwan (Hung et al décrivent 15%
(3/20) de_patients avec séquelles un an aprés le diagnostic de SGB [55] . Par
ailleurs, des symptomes subjectifs sont observésdans plus de 25% des cas: dans
la série torontoise, 12% des malades se plaignaient de fatigabilité, 7,5%
présentaient des douleurs musculaires dans les jambes aprés un exercice
prolongé et 7,5% rapportaient del’incoordination motrice [54].

Les facteurs de moins bon pronostic sont le jeune age (moins de neuf ans) et la
progression rapide au cours de la phase d’extension (moins de 10 jours jusqu’au
degré maximal de faiblesse) [54]. Aprés un traitement avec Ig IV, les patients
atteints de la forme axonale récupérent plus lentement que ceux quiprésentent
la forme démyélinisante classique, mais I’évolution a six mois est aussi
favorable dans un groupe que dans D’autre [56]. Les formes graves gardent en
général des séquelles motrices des extrémités, touchant par exemple les
extenseurs des phalanges des mains et le releveur des pieds, ceci pouvant
nécessiter le port définitif d’orthéses.

La surveillance électromyographique dépend de I’évolution: dans la forme
habituelle , myélinique,d’évolution clinique favorable, il estlogique d’effectuer le
contrdle apres cing a six mois d’évolution, puis a un an (dates les plus tardives
respectivement de ’acmé de I’attente éclectique et de sa régression ) mesure
I’acmé de [I’expressivité ¢électrique de Patteinte et vérifier sa régression
compléte n’est pas sans intérét pour le suivi lorsque la guérison tarde ou lorsque
I’évolution ultérieure évoque cliniquement une rechute ou une récidive :ces
données deviennent a posteriori importantes subaigiies ou
chronique ;inflammatoires ou génétique qui, au début peuvent en imposer
pour une forme aigue.

Syndrome de Guillain Barré Page 39



Expérience du service de pédiatrie « A » EHS mére-enfant Tlemcen 2017-2020 ESALGIRD iR A STIETINEISYS

PARTIE 1l : ETUDE
EPIDEMIOLOGIQUE
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PATIENTS ET METHODES

I. TYPED’ETUDE :

Il s’agit d’une étude rétrospective, qui concerne une série de 22 patients
admis pour syndrome de Guillain-Barré, hospitalisés au service de pédiatrie
« A » de I’hdopital mere-enfant du Centre Hospitalier Universitaire Tidjani
Damardji, et ceci depuis 01 janvier 2017, jusqu’au 31 décembre 2020.

II. CRITERES D’INCLUSION :

Notre population est constituée de tous les patients hospitalisés au service
de pédiatrie A pour syndrome de Guillain-Barré, retenu sur :

- L’installation d’un déficit moteur touchant plus d’un membre
relativement symétrique.

- La modification des réflexes ostéo-tendineux (abolition ou
atténuation).

- Une évolution en 3 phases : la phase d’extension, la phase de
plateau et la phase de récupération.

III. CRITERES D’EXCLUSION :

Nous avons exclu de cette étude :
- Les patients agés de plus de 15 ans.

- Toute PRNA dite secondaire a une étiologie : auto-immune,
toxique, ou autres.

IV. RECUEIL DE DONNEES :

Nous avons adopté pour I’ensemble de nos patients une fiche d’exploitation
standardisée « fiche de recueil des données », qui a permis 1’¢tude des
parametres  suivants  :  ¢épidémiologiques, cliniques, paracliniques,
thérapeutiques, évolutives et pronostiques.
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RESULTATS

I. DONNEES EPIDEMIOLOGIOUES

1. Age :

La répartition selon ’4ge a montré une légere prédominance des grands enfants
avec un rapport de 10/22. La tranche d’age varie entre 1 an et 9 ans avec une
moyenne d’age de notre population de 4.63 ans.

Répartion selon la tranche d'age |

NOURRISSON PETIT ENFANT GRAND ENFANT

2. Sexe :

La répartition selon le sexe a montré une prédominance féminine :
(14 filles et 8 garcons.)

Répartion selon le sexe |

garcons
36%
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3. Saison :

Les pics de fréquence du SGB dans notre série ont été enregistrés en €té (10

cas), suivi par le printemps (8 cas).

Répartition selon la saison ]

automne
14%

hiver
5%

été
45%

printemps
36%

4. Antécédents :

[] Tous les patients de notre série ont été bien vaccinés.

[] L’ Allaitement artificiel a été instauré chez 4 patients.

[] Parmi les 22 patients de la série, 12 patients n’avaient aucun ATCD.

[] 6 patients avaient un ATCD de gasto-entérite.

[ 4 patients avaient un ATCD d’un Syndrome pseudo grippal.

Répartition selon les antécédents |

27%

i

correctement entérite
vaccinés

patiants Allaitement artificiel ~ATCD de gastro- ATCD d’un Syndrome aucun antecedent
pseudo grippal particulier
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5. Facteurs déclenchants :

Parmi les 22 patients de la série,

- 12 cas n’avaient aucun facteur déclenchant.
- Une gastro-entérite a été retrouvée chez 6 patients.
- Un syndrome pseudo grippal a été retrouvé chez 4 patients.

Répartition selon les facteurs déclenchants

gastro-entérite syndrome pseudo grippal aucun facteur déclenchant
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1I. DONNEES CLINIOUES :

1. Mode d’installation :

Le mode d’installation du syndrome de Guillain-Barré était aigue chez 8
patients et subaigué chez 14 patients de notre série.

|Répartition selon le mode d instalationl

sub-aigue
64%

2. Déficit moteur :

- Tous les patients de notre série présentaient un déficit moteur lors de
I’admission.

- Tous les patients ont été diagnostiqués a la phase d’extension.
- Les déficits moteurs étaient répartis ainsi :

e Paralysie flasque des membres inférieurs (12 cas),

e Para-parésie (8 cas),

e Boiterie (2 cas).

Répartition selon le déficite moteur

e Paralysie flasque des
membres inférieurs

* Boiterie

® Para-parésie
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3. Reflexes ostéo-tendineux :

Dans notre série, 8 patients avaient des réflexes ostéo-tendineux absents
et 12 atténués et 2 normaux.

Répartition selon les refléxes ostéo-tendineux

M Réflexes ostéo-
tendineux absents

m Réflexes ostéo-
tendineux normaux

m Réflexes ostéo-
tendineux atténués

4. les manifestations cliniques et complications :

e ¢tat hémodynamique stable chez tous les patients (22 cas).

e Trouble sensitifs a type de paresthésie a €té notes chez 4 patients.
e Troubles de déglutitions (2 cas).

e Troubles respiratoires (2 cas).

e Troubles sphinctériens (0 cas).

e Atteinte des paires craniennes (0 cas).

e Troubles végétatifs (Ocas).

Répartition selon les maniféstations cliniques

9% 9%
[o%) [0% 0%

paresthésie Troubles de Troubles Troubles Atteinte des Troubles
déglutitions  réspiratoires  sphinctériens paires végétatifs
craniennes
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1. Dissociation albumino-cytologique du LCR :

- La ponction lombaire avec ¢tude du liquide céphalo-rachidien a été faite chez
8 patients de notre série.
- La dissociation albumino-cytologique (DAC) a été présente chez 6 patients.

Répartition selon la présence ou non d une dissociation

albumino-cytologique (DAC) du LCR

Poncion lombaire

non faite
64%

Ponction lombaire

faite
36%

DAC +
27%

DAC -
9%

2. Electromyographie :

L’¢lectromyographie (EMG) a été réalisée chez tous les patients de notre
série aboutissant aux résultats suivants :

e Vitesse de conduction nerveuse (VCN) effondrée (12 cas).

e Latence distale allongée (10 cas).

e Présence de bloc de conduction nerveuse (2 cas).

60%

50%

40%

30%

20%

10%

0%

Répartition selon les résultats de I'électromyiographie

55%

45%

9%

Vitesse de conduction  Latence distale allongée

nerveuse (VCN)
effondrée

Présence de bloc de
conduction nerveuse
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La répartition selon le type de ’atteinte nerveuse a ’EMG :

e [’atteinte était myélinique chez 15 patients parmi les 22 patients de notre
série.

Répartition selon le type de I'atteinte nerveuse

M atteinte myélinique

M atteinte axonale

3. Bilans biologiques :

e Une hyperleucocytose a été notée chez 12 patients.
e CRP était positive chez 8 patients.

¢ Glycémie normale chez tous les patients.

Répartition selon les résultats des examens biologiques

Hyperleucocytose

CRP positive
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Iv. PRISE EN CHARGE :

1. Durée d’hospitalisation :

La durée d’hospitalisation des patients de notre série a varié entre 5 et 40

jours, avec une durée moyenne de 18.27 jours.

2. Traitement spécifique :

2- 1/Immunoglobulines (Ig IV) :
- Les immunoglobulines ont ét¢ administrées chez tous les patients de notre

série.

2- 2/corticothérapie :
- Aucun des patients n’a €été€ mis sous corticoides

2- 3/Plasmaphérése :
- Aucun échange plasmatique n’a été noté dans notre série.

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%

0%

Répartition selon la prise en charge thérapeutique spécifque

Plasmaphérese corticothérapie Immunoglobulines (Ig
V)
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3. Traitement symptomatique :

Sur 22 patients de notre série:

e 2 patients de notre série ont nécessité un sondage gastrique.

e La kinésithérapie motrice a été réalisée chez 14 patients.

e 4 patients ont €tés mis sous anticoagulant.

e 2 patients de notre série ont nécessités des séances de
kinésithérapie respiratoire.

e Le nursing a ét¢ instauré chez tous les patients, et a consisté en un apport
nutritionnel, et changement de position et de posture.

Répartition selon la prise en charge thérapeutique
symptomatique

nursing kinésithérapie  anticoagulant kinésithérapie sondage
motrice respiratoire gastrique

Syndrome de Guillain Barré Page 50



Expérience du service de pédiatrie « A » EHS mére-enfant Tlemcen 2017- 2020 ESNATITO TR A SITIIETINEIRYS

V. EVOLUTION ET PRONOSTIC :

e Aucun déces n’a €té noté dans notre série.

o] ¢ transfert en réanimation a €té nécessaire chez 2 patients parmi les
22 patients de notre série.

e[a récupération a €été complete chez 14 patients et les 8 enfants
restants ont gardés un déficit moteur comme séquelle.

Répartition selon I'évolution de la maladie

70%

60%

50%

40%
64%
30%
20% 36%
10% 9%
10% F
0%
récupération déficit moteur transfert en déces
complete (séquelle) réanimation
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PARTIE 111 :
DISCUSSION
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I. DONNEES EPIDEMIOLOGIOUES :

1. Age:

Le syndrome de Guillain-Barré atteint tous les ages .Sa fréquence dans I’enfance
est loin d’étre négligeable puisque 30% des patients ont moins de 20 ans, et
parmi ceux-ci deux tiers ont moins de 9 ans [64].

La prévalence du SGB chez I’enfant est significative entre 3 et 6 ans, Mais la
maladie reste rare [65].

Un cas de Guillain-Barré en période néonatale a été rapporté, il s’agit d’un
nouveau-né de sexe féminin ayant présenté des signe cliniques tels : une
hypotonie généralisée, une aréflexie, faisant évoquer la maladie, confirmée par la
suite a I’aide de données électrophysiologies et évolutives [66].

L’age des patients de notre série varie entre 1 an et 9ans avec une moyenne
d’age de 4.63 ans. Parmi nos 22 patients, 12 avaient un age inférieur a 5 ans,
6 patients avaient un age inférieur a 2 ans, dont le plus jeune était un
nourrisson de 9 mois de sexe féminin.

Etude Pays Population Moyenne d’Age

Tabarki et coll [67] | Tunisie 39 4
Khiari et coll [68] | Algérie 22 5,6
Gireet coll [69] France 31 5,6+3
Delanoe [70] France 43 6
Notre étude Algérie 22 4.63

Tableau 2 : Tableau comparatif des moyennes d’age dans le SGB selon les études réalisées.
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2. Sexe :

Les résultats des différents écrits scientifiques dans ce sens divergent, mais elles
sont plus pour une prédominance du sexe masculin [57, 61].

Par contre I’étude de « Riggs », rapporte une prédominance féminine chez les
enfants atteints du SGB dont 1’age est supérieur a 10 ans. Ceci expliquerait
toujours selon cette étude la fréquence de certaines maladies auto-immunes de la
jeune femme (telles : Lupus érythémateux disséminé, sclérose en plaque ...) et ce
qui plaiderait pour la composante auto-immune de la physiopathologie de
syndrome de Guillain-Barré [71].

Dans notre série de 22 patients, nous avons noté une prédominance féminine
(14 filles et 8 garcons.), le sexe ratio était de 1,75.

3. Saison :

Une grande discordance existe dans les résultats des différentes études. Dans la
population générale, les auteurs ne retiennent aucune recrudescence saisonniere.

- Marcoula et son équipe retrouvent, d’aprés une étude prospective entre
1996 et 2005 de 46 patients hospitalisés en nord-ouest de la Gréce une incidence
de 1,22 cas pour 100000 habitants ainsi qu’une forte saisonnalit¢ pour le
printemps [74].

- En Chine du nord, une augmentation de la fréquence du SGB dans sa forme
motrice pure a été notée pendant les mois d’été [75].

- Wu, rapporte que 89,3% des patients de sa série ont été admis durant I’été
et au début de la période automnale [73].

- I’é¢tude de Owen, note une fréquence importante des patients atteints du
SGB durant I’hiver et I’automne [76].
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- Au Koweit, les cas du syndrome de Guillain-Barré en pédiatrie ont été
hospitalisé€s essentiellement au printemps et en hiver [77].

Dans notre étude, nous avons noté une prédominance en été et au printemps
puisque 18 cas parmi les 22 cas étudiés ont étés hospitalisés au service durant

cette période de ’année.

4. les Facteurs déclenchants

Il s’agit des événements survenus dans les 30 jours qui précedent les
manifestations neurologiques. Chez 65% des patients, il existe généralement un
antécédent infectieux, le plus souvent viral non spécifique ni méme identifi¢ des
voies aériennes supérieures, ou du tractus digestif (diarrhée) [78].

L’étude de Kaplan [79] sur 257 cas de SGB relate : 66% des cas ont présenté un
prodrome durant les deux semaines qui précédent I’apparition des manifestations
neurologiques, répartis ainsi :

+ 57% d’infections des voies aériennes supérieures.
+ 22% d’antécédents gastro-intestinaux.

Ce taux s’¢leve a 90% lorsqu’on élargit le délai & un mois avant la survenue du
premier symptome neurologique [80].

Selon I’étude de Ropper, dans les 50 a 70% des cas, un syndrome fébrile est
présent chez I’enfant dans les quatre semaines avant I’apparition du SGB. Parmi
les agents infecticux les plus souvent identifiés : Campylobacter Jéjuni, le
Cytomégalovirus, Epstein Barr virus, ainsi que le mycoplasma Pneumoniae [81].

D’autre part, dans moins de 2 a 3 % des cas de SGB, nous retrouvons comme
événement prodromique une sérothérapie ou une vaccination [78, 59]. Des cas de
SGB ont ét¢ également décrits au décours d’une intervention chirurgicale, de
piqure d’insectes et de maladies éruptives [62, 63].
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Dans notre série de 22 patients, 14 n’avaient aucun facteur déclenchant.
Une gastro-entérite été retrouvée chez 6 cas, et chez 2 cas, le prodrome était
un syndrome pseudo grippal.

II. DONNEES CLINIOUES :

1. Mode d’installation :

L’installation du syndrome de Guillain-Barré est brutale ou rapidement
progressive, elle correspond théoriquement a D’apparition du premier signe
neurologique [83, 84].

Ceci rejoint les résultats de notre étude ou le début était aigue chez 8 cas et
subaigué chez 14 cas parmi les 22 cas étudiés.

2. Déficit moteur :

Selon les critéres d’Asbury et Cornbalth, le syndrome de Guillain-Barré est
habituellement responsable d’une tétraplégie ou tétraparésie aréflexique aigue, a
caractére symétrique [75, 82, 85]. Ce déficit moteur est mis en €vidence des la
premiere consultation dans 70% des cas, révélé par une difficulté a marcher, a se
relever ainsi que par un fourmillement désagréable des extrémités. Il traduit dans
sa forme typique une vague déficitaire bilatérale, symétrique et ascendante
touchant alors 1’ensemble de la musculature des membres, du tronc et de la face,
d’aggravation plus ou moins rapide [86].

La mesure du déficit moteur et de son retentissement fonctionnel peut s’effectuer
par la mesure muscle par muscle de la force musculaire, selon une classification
internationalement reconnue [87,88], variant de 0 a 5. Toutefois, cette méthode est
longue et difficile & mettre en pratique surtout a la phase aigu€. C’est la raison
pour laquelle un score fonctionnel de force musculaire plus simple a été réalisé,
puis remplacé par L’échelle de Hughes [87, 88], qui permet de quantifier les
grandes étapes de la maladie et de juger certains essais thérapeutiques.
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Tous nos 22 patients ont présenté un déficit moteur a leur admission. Ce
déficit a été sous forme de paralysie flasque des membres inférieurs chez 12
cas; 8 cas avaient une para parésie et 2 cas ont présentaient une boiterie. Ce
déficit moteur était plus profond aux membres inférieurs qu’aux supérieurs
avec un caractere ascendant et symétrique.

3. Reflexes ostéo-tendineux :

La paralysie au cours du SGB est accompagnée habituellement d’une diminution
franche ou le plus souvent de 1’abolition des ROT [82]. Les données classiques
rapportent une notion d’aréflexie généralisée dans 60 a 80% des cas, toutefois ces
reflexes peuvent rester intacts vue la distribution multifocale des lésions de
démyélinisation et la possibilit¢ de préservation de certains territoires nerveux
[86].

Ceci rejoint les résultats de notre étude ou I’abolition ou diminution des
réflexes ostéo-tendineux a été notée chez 20 cas parmi nos 22 patients.

4. Troubles de sensibilité :

La majorit¢ des auteurs souligne la fréquence importante des troubles de
sensibilité détectés chez les enfants atteint du SGB, ces troubles peuvent a la fois
précéder, suivre ou apparaitre de fagon concomitante au déficit moteur [63, 86].

Ils se manifestent généralement par des fourmillements et des picotements qui
peuvent étre la source d’un certain handicap moteur, vue I’immobilisation

imposée par la douleur [63].

Dans notre population de 22 cas, on a noté une paresthésie chez 4 patients.
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Etude pays Fréquence de I’atteinte sensitive
Hicks [89] Etats-Unis 54%
Vanessa [91] Brésil 6,6%
Siala [92] Tunisie 39,8%
Notre étude Algérie 18%

Tableau 3 : Tableau comparatif de 1’atteinte sensitive au cours du SGB selon les différentes
études

5. Atteinte des paires craniennes :

Les paires craniennes sont fréquemment atteintes au cours du syndrome de
Guillain-Barré. Le nerf facial est par ordre de fréquence le plus souvent touché,
Son atteinte est responsable d’une diplégie faciale chez 53% des cas, suivie par les
nerfs oculomoteurs dans 9 a 30% des cas [63, 93].

I1 faut bien noter que chacune des paires craniennes peut étre affectée, exemple :

- Le nerf acoustique ou VIII, puisque les différentes études électro
physiologiques ont mis en évidence son atteinte démyélinisante au cours du SGB.

- Le nerf trijumeau responsable des paresthésies faciales.

- L’atteinte du XII responsable des anomalies de mastication et de la
déviation de la langue observée chez les patients touchés par le SGB [94 ,60].

Dans ce méme cadre, celui de [Datteinte des paires craniennes, s’intégre
I’ophtalmoplégie suite a Iatteinte des nerfs oculomoteurs dans le syndrome de
Miller-Fisher. Cette variante clinique du SGB se caractérise par la triade
ophtalmoplégie, ataxie et aréflexie tendineuse. La maladie débute par une diplopie
ou par des troubles de la marche, et s’étend en 6 jours en moyenne jusqu’a
I’ophtalmoplégie externe complete (30%), une mydriase (42%), et I’atteinte
d’autres paires craniennes [96].
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Dans notre série, aucun cas n’a été porteur d’une atteinte des nerfs des paires
craniennes.

6. Les troubles de déglutition :

Les paralysies du carrefour aérodigestif représentent un ¢lément de gravité, et une
éventualité redoutable dans 20 a 30% des cas des patients atteints du SGB. Ces
paralysies doivent étre recherchées de fagon quotidienne chez les patients. Elles
expriment une atteinte des nerfs mixtes du bulbe, réalisant un tableau de paralysie
pharyngo-laryngée [95].

Les troubles de déglutition ont été notés chez 2 patients parmi nos 22 cas de
notre série

7. Troubles sphinctériens :

L’atteinte sphinctérienne est rare, estimée dans sa plus grande fréquence entre 27
a 32% des cas, elle est souvent de caractére transitoire. Toutefois, les troubles
sphinctériens conservent une grande valeur dans le diagnostic différentiel.

Dans notre série d’étude, les troubles sphinctériens étaient absents chez tous
les patients.

8. Etat hémodynamique et réspiratoire :

L’évolution du SGB est caractérisée par la progression des déficits tant en
intensité qu’en territoires touchés durant la phase d’extension. Ces signes
déficitaires sont a leur acmé durant la phase de plateau, durant laquelle
I’aggravation peut survenir a tout moment par I’apparition des signes
d’insuffisance respiratoire et des troubles dysautonomiques [94, 97].
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a. L’insuffisance respiratoire :

Au cours du SGB, elle est induite par la parésie des muscles respiratoires. Elle se
manifeste cliniquement par une limitation de [’ampliation thoracique, une
respiration superficielle, et des signes de lutte. La surveillance de 1’état
respiratoire est capitale car les détresses respiratoires demeurent la principale
cause de séjour en réanimation dans diverses séries d’étude [63, 86, 98].

Dans I’étude pédiatrique de Wu comportant 504 cas, 68% des cas ont développé
une paralysie des muscles respiratoires et 39% parmi ceux-ci ont eu une
trachéotomie [73].

Dans notre série, 2 patients étaient génés sur le plan respiratoire a leurs
admission (encombrement bronchique et signes de lutte respiratoire), le
transfert en réanimation a été nécessaire chez les 2 patients suite a
I’aggravation de leurs détresses respiratoires, bénéficiant d’une surveillance
rapprochée au sein du service de réanimation.

b. Troubles dysautonomiques :

Reconnus comme complication fréquente du SGB, les troubles dysautonomiques
ont une fréquence trés importante chez les enfants atteints du syndrome de
Guillain-Barré en raison de la fragilit¢ du systeme nerveux végétatif, cette
fréquence dépasse 65% dans de nombreux écrits. Ces troubles sont d’évolution
fatale puisqu’ils engendrent 3 a 14% des déces en unités de soins intensifs [83].

Leurs manifestations cliniques sont nombreuses et variées :
- Les troubles cardio-circulatoires tels : la tachycardie, bradycardie, les
troubles du rythme cardiaque, et les instabilités tensionnelles responsables de 24%

des déces [99].

- Les troubles digestifs : a type de constipation, diarrhée, iléus paralytique et
dilatation gastrique aigué.
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- Troubles transitoires de la régulation thermique : a type de fievre et
hypothermie.

- Troubles vasomoteurs
- Troubles des sécrétions lacrymales et salivaires.
- Troubles de la sudation.

Dans notre série, tous les patients étaient stables sur le plan hémodynamique.

III. DONNEES PARACLINIOUES :

1. Dissociation albumino-cytologique du L.CR :

Chez les patients atteints du SGB, la formule du LCR est habituellement marquée
par la dissociation albumino-cytologique, avec une hyperproteinorachie
supérieure a 0,45g /1 pouvant atteindre des taux importants dépassant 10 g/l sans
réaction cellulaire. Cette perturbation de la composition du LCR arrive
généralement a partir de la 2éme semaine depuis le début de la maladie. Il faut
noter que 1’absence de modification pathologique du LCR n’élimine en aucun cas
le diagnostic du SGB si les autres signes sont présents et typiques [82].

Dans notre série, La ponction lombaire avec étude du liquide céphalo-
rachidien a été faite chez 8 patients et la dissociation albumino-cytologique

(DAC) a été retrouvé dans le LCR chez 6 patients.

2. Electromyographie :

C’est un outil primordial dans I’appui du diagnostic du SGB. Malgré 1’absence
des signes caractéristiques au début de la maladie sur les tracés
¢léctromyographiques et la difficulté a les mettre en évidence surtout a 1’échelle
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axonale, TEMG témoigne de la dénervation musculaire au cours de ’atteinte par
le SGB [100, 101].

Chez I’enfant, sa mise en oeuvre est un peu délicate, demandant un minimum de
coopération. Cet examen ne doit étre ni douloureux ni inconfortable, car la peur
devient alors équivalente a un processus nociceptif, et son interprétation doit
prendre en considération le degré de maturation du systéme nerveux de I’enfant.

Dans le SGB, les signes ¢lectriques prédictifs d’un mauvais pronostic sont : la
diminution de I’amplitude de la réponse motrice, I’inexcitabilit¢ nerveuse et la
présence de fibrillation au repos. Ces signes témoignent souvent d’une perte
axonale associée, avec un risque ¢levé de séquelles motrices séveres [102, 104].

Les données classiques parlent d’aspects pathologiques sur ’EMG mis en
¢vidence dans 40% des cas de malades atteints du SGB. Ces aspects
pathologiques ont €té classés par une étude récente de Bradshaw en trois ou quatre
catégories : I’abolition du reflexe H (97%), I’allongement des latences F (84% des
cas), la diminution d’amplitude des latences distales motrices (71% des cas), et les
blocs de conduction dans 30 a 40% des cas [100, 105].

Dans notre série, PEMG a été réalisé chez toute la population.12 patients
avaient une vitesse de conduction nerveuse effondrée, chez 10 patients les
latences distales ont été allongées, et le bloc de conduction a été présent chez
2 patients.

L’EMG de controéle n’a été réalisée chez aucun de nos patients.

La plupart des auteurs pensent que ’EMG de contréle n’a pas un grand intérét,
car I’évolution des anomalies n’est pas bien corrélée a la clinique. Cependant,
certains auteurs pensent que effectuer ’EMG de contréle permet de faire un bilan
Iésionnel plus complet et donc plus objectif que 1’examen initial [106].
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3. Autres examens paracliniques :

De nombreuses études rapportent que 70 a 80% des patients qui vont développer
un SGB, ont présenté dans les semaines qui précédent le début de la maladie, un
évenement infectieux dont la nature est variable sans aucune spécificité de
caractere [107].

Plusieurs infections peuvent initier un SGB, au point qu’on le considére comme
¢tant le prototype d’une maladie post infectieuse, faisant suite a des épisodes
infectieux a Campylobacter jéjuni, Cytomégalovirus et Mycoplasmae pneumoniae
le plus souvent [78]. L’association du SGB avec une infection a CJ est retrouvée
dans 14 a 40% des cas selon les séries [108], et I’infection récente a CMV est
retrouvée dans 15% des cas de SGB [109]. Cependant, le SGB consécutif a une
infection a Mycoplasme a été signalé de fagon rare dans la littérature, réputé d’une
atteinte neurologique moins sévere avec une meilleure récupération [110].

Dans notre série, Une hyperleucocytose a été notée chez 12 patients avec une
CRP positive chez 8 patients. Or aucun patient n’a bénéficié d’un examen a
visée bactériologique ou virologique faute de techniques diagnostiques du
laboratoire.

V. PRISE EN CHARGE :

1. Durée d’hospitalisation :

Le SGB est une urgence diagnostique et thérapeutique. Sa prise en charge doit
étre réalisée dans des conditions convenables, au sein d’un service de pédiatrie
qualifié ou dans une réanimation pédiatrique, lorsque les critéres de réanimation
s’imposent. Le traitement du SGB dispose de deux objectifs principaux :

- Améliorer le pronostic vital en préservant les fonctions vitales.
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- Améliorer le pronostic fonctionnel en limitant I’extension des déficits et en
accélérant le processus de récupération.

Dans notre série d’étude, LLa durée d’hospitalisation des patients a varié entre
5 et 40 jours, avec une durée moyenne de 18.27 jours. Cette durée est courte
comparée aux données de la littérature, et peut étre expliqué par le
qualificatif de stabilité des patients admis au service, ainsi que les moyens mis
en ceuvre pour assurer une bonne évolution de la maladie chez les patients
hospitalisés.

Durée moyenne d’hospitalisation

Ropper et shahini [100] 61 jours
Bouche [100] 53,3 jours
Notre étude 18,27 jours

Tableau 4 : Tableau comparatif de la durée moyenne d’hospitalisation au cours du SGB selon
différentes études

2. Traitement spécifique :

A/ Immunoglobulines :

a. Mécanisme et principe :

L’utilisation des immunoglobulines dans le traitement des patients atteints du
SGB a ¢été inspirée des progres dans la compréhension des mécanismes
physiopathologies de cette maladie. Vue [Iefficacit¢ des fortes doses
d’immunoglobulines intraveineuses dans certaines maladies auto-immunes, de
nombreux essais ont vu le jour dans le but de prouver la place des
immunoglobulines dans la prise en charge du SGB. Les immunoglobulines
auraient selon ces essais, plusieurs points d’action : action immunosuppressive,
blocage des auto-anticorps, €liminations des complexes immuns circulants et
initiation de la régénération [111].
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b. Efficacité et protocoles :

La premicre étude a avoir démontré I’efficacité des immunoglobulines dans la
prise en charge du SGB s’est déroulée en 1992 [112]. Elle a été suivie apres par
des études plus récentes, dont une étude Néerlandaise, de Van der Meché et Dutch
Guillain-Barré Study Group qui a comparé les échanges plasmatiques durant les
14 premiers jours et les immunoglobulines a dose de 0,4g /kg/j pendant 5 jours.
Cette ¢étude a confirmé que ces derniers sont au moins aussi efficaces que les
échanges plasmatiques avec moins d’effets secondaires [85, 113]. Les
immunoglobulines sont employées selon différents protocoles (0,4g/kg/; pendant
5 jours, 1g/kg/j pendant 2 jours) [114]. Un essai multicentrique randomisé porté
sur 95 enfants a comparé entre les enfants ayant re¢u un traitement court en 2
jours et ceux ayant recu un traitement en 5 jours. Cette étude a conclu qu’il n’y a
pas de différence significative entre 1’efficacité des 2 protocoles, sauf qu’ils ont
remarqué plus de rechute et de complications avec un traitement court [115].

c. Indications et effets secondaires :

L’administration des immunoglobulines est indiquée essentiellement dans les cas
séveres, en cas de contre-indication a I’emploi des plasmaphéreses, et chez le petit
enfant. Les effets indésirables sont rares, les Ig semblent étre bien tolérées hormis
certains cas de réactions anaphylactiques, d’accidents thromboemboliques, et de
manifestations neurologiques [116, 117].

Les immunoglobulines ont été administrées chez tous les patients de notre
série, mais les protocoles n’ont pas été précisés sur les dossiers.

B/ Corticothérapie :

La corticothérapie n’a pas réussi a prouver sa place dans I’arsenal thérapeutique
du SGB. Depuis sa premicre utilisation durant les années 1950, elle ne s’est pas
révélée efficace dans les différents essais thérapeutiques quelles que soient les
modalités et les doses utilisées [119,120]. Il y a méme ceux qui parlent de son
effet néfaste durant le processus de régénération [121].
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Cependant, certaines ¢études récentes rapportent un effet bénéfique de la
corticothérapie dans

La prise en charge de la composante algique du SGB apres échec des antalgiques
[122].

Dans notre série aucun des patients n’a été mis sous corticoides.

3. Traitement symptomatique :

Il a pour but de prévenir et prendre en charge des éventuels incidents qui peuvent
accompagner la survenue du SGB, et par ceci il contribue au raccourcissement de
la période d’évolution de la maladie, ainsi que la durée d’hospitalisation des
malades.

A/ La rééducation :

La rééducation est un €lément majeur du traitement qui sera adaptée en fonction
des phases de la maladie. Elle a pour objectif de prévenir les complications, de
favoriser la récupération, et de limiter les séquelles.

La kinésithérapie motrice permet la prévention des rétractions tendineuses
lorsqu’elle est faite précocement. Malgré les meilleures prises en charges, 6 a 8%
des enfants atteints du SGB garderons des séquelles motrices a types de steppage
et de géne aux mouvements fins des extrémités [65].

Les séances de kinésithérapie respiratoire tiennent une place essentielle dans la
prévention et le traitement des complications d’ordre respiratoire du SGB. Les
percussions thoraciques et les vibrations thoraciques sont les techniques qui,
associées au drainage postural, ont des effets potentialisés par 1’accélération du
flux expiratoire.
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Dans notre série, La kinésithérapie motrice a été réalisée chez 14 patients, et
les 2 patients génés sur le plan respiratoire ont recu des séances de
kinésithérapie respiratoire quotidiennes.

B/ Autres mesures :

Par I'intermédiaire de perfusions et de sonde naso-gastrique, 1’apport calorique
doit étre assuré¢ afin de maintenir le patient dans un état d’homéostasie optimale.
En sauvegardant cet équilibre nutritionnel on s’oppose a la création d’un terrain
d’amyotrophie, de dénutrition et & la constitution d’escarres. Ainsi prévenir les
accidents trombo-embolique par la mise sous anticoagulants a doses préventives.

Le nursing a été instauré chez tous les patients de notre série, et a consisté en

un apport nutritionnel, et changement de position et posture. 4 patients ont
étés mis sous anticoagulant et 2 patients ont nécessité un sondage gastrique.

V. EVOLUTION ET PRONOSTIC :

1. Mortalité et transfert vers unité de soins intensifs :

Le syndrome de Guillain-Barré a conservé son image d’apparente bénignité en
raison de son évolution rapidement régressive. Plusieurs patients survivent au
SGB malgré la survenue de nombreux incidents pouvant engager le pronostic
vital, tels la ventilation mécanique prolongée, les infections, et les fluctuations
menacantes de la pression artérielle et de la fréquence cardiaque qui nécessitent le
transfert en réanimation.

Le taux de mortalité a clairement baissé ces 30 derni€res années, de 25% a un
pourcentage proche de 5% [118, 123]. Cette diminution s’explique par
I’amélioration de la prise en charge, la mise en oeuvre de procédures de lutte
contre les infections nosocomiales, les complications de décubitus, ainsi que les
troubles dysautonomiques [107,124].
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Dans notre série d’étude, aucun déces n’a été enregistré, et seulement 2

patients ont nécessités un transfert vers la réanimation pour une surveillance
plus approchée des parametres vitaux.

Taille de la Population étudié Taux de mortalité %
Khiari [125] 22 0%
Ramirez [126] 414 2,9%
Hallawa [127] 50 16%
Incecik [128] 46 2,1%
Notre étude 22 0%

Tableau 5 : Tableau comparatif des taux de mortalités selon les différentes études faites sur le
SGB

2. Pronostic et séquelles : [62, 63, 129,130]

Le pronostic des patients atteints de SGB a ¢été nettement transformé par
I’amélioration de la prise en charge, et le progrés dans les moyens thérapeutiques.
Bien que les valeurs exactes varient d’une étude a un autre, la perspective
générale pour le patient atteint du SGB est relativement optimiste.

Chez les patients atteints du SGB, la guérison peut étre totale dans 50 a 90% des
cas, mais certains patients peuvent garder des anomalies persistantes l€geres sans
impact sur la fonction a long terme, et 5 a 15% vont rester invalides a long terme.

La récupération chez les patients de notre série a été totale chez 18 patients.
L’évolution a long terme était difficile a évaluer, mais les 4 enfants restants
ont gardés un déficit moteur comme séquelle.

Ces variations concernant le devenir des malades ont fait 1’objet de plusieurs
publications qui restent dans 1I’ensemble non concluantes.
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Toutefois, quelques facteurs étaient identifiés comme étant de mauvais pronostics
par la majorité des auteurs, ils sont représentés essentiellement par :

e [’age supérieur a 5 ans chez I’enfant.

e [’existence d’une diarrhée dans les antécédents.

e Une phase d’extension de durée courte, inférieure a 7 jours.

e L’intensité du déficit moteur maximal.

e La nécessité de recourir rapidement a la ventilation mécanique.
e Une phase de plateau longue, supérieure a 7 jours.

e Une diminution de I’amplitude de la réponse motrice (inférieure a 20%)
lors de la stimulation électrique distale, traduisant une Atteinte axonale.
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CONCLUSION

Cette ¢tude rétrospective nous a permis d’analyser la prise en charge des enfants
présentant un syndrome de Guillain-Barré au sein du service de pédiatrie « A»
EHS meére-enfant Tlemcen.

A travers une série de 22 enfants nous avons mis le point sur cette affection grave,
nécessitant une prise en charge spécialisée multidisciplinaire.

Le SGB est une maladie évolutive et des examens neurologique permettront le
plus souvent de confirmer le diagnostic, de juger de I’évolutivité de la maladie et
donc de sa gravité potentielle.

Les examens complémentaires sont essentiellement utiles pour éliminer une autre
pathologie.

Cette affection est relativement rare en pédiatrie mais son incidence augmente
avec 1’age, grace aux immunoglobulines polyvalentes la prise en charge et le
pronostic ont été sensiblement améliorés ainsi le pronostic est meilleur en
comparaison aux formes de I’adulte.

Le plus souvent le SGB a une bonne évolution mais il garde toujours un potentiel
de sévérité qui ne doit pas étre négligé, du fait de la possibilité de complications
respiratoires et/ou dysautonomiques, pouvant étre a I’origine du déces.

Les soins de support (réanimation de base, nutrition, kinésithérapie) et les
traitements spécifiques gardent une place importante.

D’une maniére générale, il s’agit d’une affection de bon pronostic si la prise en
charge est précoce et adéquate mais des séquelles invalidantes peuvent persister.
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RESUME

Le syndrome de Guillain-Barré¢ (SGB) est une polyradiculonévrite dont le
diagnostic peut étre difficile chez 1’enfant, reposant sur des arguments cliniques,
biologiques et électrophysiologiques. Nous avons réalis¢ une étude rétrospective
qui a porté sur 22 patients hospitalisés au service de pédiatrie « A » de 1’hdpital
mere-enfant du Centre Hospitalier Universitaire Tidjani Damardji de Tlemcen, et
ceci depuis 01 janvier 2017, jusqu’au 31 décembre 2020.

La tranche d’age varie entre 1 an et 9 ans avec une moyenne d’age de notre
population de 4.63 ans. Avec une prédominance féminine. Les enfants étaient
hospitalis€és avec un pics de fréquence de 10 cas en été. La majorité des patients
¢taient sans antécédents (12 cas). L’ensemble des enfants étaient correctement
vaccinés et parmi eux 12 cas n’ont aucun facteur déclenchant. Le mode
d’installation était surtout sub-aigue chez 14 patients de notre série. ; tous les
patients ont ét¢ diagnostiqué a la phase d’extension avec un déficit moteur type
paralysie flasque des membres inférieurs chez 12 cas .8 patients avaient des
réflexes ostéo-tendineux abolis. La totalité présente un état hémodynamique stable
certains présentaient des complications comme des troubles sensitifs de type de
paresthésie chez 4 patients, troubles de déglutitions 2 cas et seulement 2cas ont
développés des troubles réspiratoires. La dissociation albumino-cytologique
(DAC) a été présente chez 8 enfants. Concernant I’¢lectromyogramme EMG on a
retrouvé essentiellement une Vitesse de conduction nerveuse (VCN) effondrée
chez 12 cas. L’atteinte était my¢linique chez 15 patients parmi les 22 patients de
notre série. Pour le bilan biologique une hyperleucocytose a été notée chez 12 cas,
CRP était positive chez 8 cas. La durée d’hospitalisation moyenne des patients de
notre série est de 18.27 jours. Les immunoglobulines ont été administrées chez
tous les enfants atteints de notre série. Concernant le traitement symptomatique ;
le nursing a été instauré chez tous les patients, avec un apport nutritionnel, et un
changement de position et de posture. Chez 2 enfants on a utilis¢é un sondage
gastrique, et 14 patients la kinésithérapie motrice, 4 patients ont étés mis sous les
anticoagulants et 2 cas ont nécessités des séances de kinésithérapie respiratoire.
Heureusement aucun décés n’a ¢été noté dans notre série ; le transfert en
réanimation a ¢été nécessaire chez 2 patients, la récupération a été compléte chez
14 enfants et malheureusement 8 cas ont gardé des séquelles type déficit moteur.
Enfin, on a pu démontrer a travers cette étude que la durée d’hospitalisation est
corrélée au pronostic vital. Le risque de mortalit¢ semble augmenter lorsque la
durée d’hospitalisation s’étend.
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SUMMARY

Guillain-Barré syndrome (GBS) is a polyradiculoneuritis whose diagnosis
can be difficult in children, based on clinical, biological and
electrophysiological arguments. We conducted a retrospective study of 22
patients hospitalized in the pediatric ward "A" of the mother-child hospital of
the University Hospital Center Tidjani Damardji of Tlemcen, and this since
01 January 2017, until 31 December 2020.

The age range varies between 1 year and 9 years with an average age of our
population of 4.63 years. With a female predominance. Children were
hospitalized with a peak frequency of 10 cases in summer. The majority of
the patients had no previous history (12 cases). All the children were
correctly vaccinated and among them 12 cases had no triggering factor. The
mode of onset was mostly subacute in 14 patients of our series; all patients
were diagnosed at the extension phase with a motor deficit such as flaccid
paralysis of the lower limbs in 12 cases. 8 patients had abolished
osteotendinous reflexes. All of them had a stable hemodynamic state, some
of them had complications such as sensory disorders like paresthesia in 4
patients, swallowing disorders in 2 cases and only 2 cases developed
respiratory disorders. Albumino-cytological dissociation (ACD) was present
in 8 children. As for the electromyography (EMG), a collapsed nerve
conduction velocity (NCV) was found in 12 cases. Myelin damage was
present in 15 of the 22 patients in our series. For the biological assessment,
hyperleukocytosis was noted in 12 cases, CRP was positive in 8 cases. The
average length of hospitalization of the patients in our series was 18.27 days.
Immunoglobulins were administered in all affected children in our series.
Regarding symptomatic treatment; nursing was instituted in all patients, with
nutritional intake, and change of position and posture. In 2 children gastric
catheterization was used, 14 patients were treated with motor physiotherapy,
4 patients were put on anticoagulants and 2 cases required respiratory
physiotherapy. Fortunately, no death was noted in our series; transfer to
intensive care was necessary in 2 patients, recovery was complete in 14
children and unfortunately 8 cases kept sequelae such as motor deficit.
Finally, we were able to demonstrate through this study that the duration of
hospitalization is correlated with the vital prognosis. The risk of mortality
seems to increase when the duration of hospitalization increases.

Translated with www.DeepL.com/Translator
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ANNEXE : FICHE DE RECUEIL DES DONNEES

Antécédents :

e (Grossesse : [a terme prématurité

e Accouchement : ’AVB| |AVH|

e vaccination :’ faite‘ lnon faite|

e Maladie neurologique similaire dans la famille : @

Facteurs déclenchant :

e Syndrome pseudo grippal : @
e (Qastroentérite : @

e Prise médicamenteuse : @

e Hépatite, varicelle : @

Signes cliniques :

Mode d’installation :

Phase lors du diagnostic : [Extension Plateau] Récupération|
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Déficit moteur :

e Caractere ascendant : @
e Caractere symétrique : @

Force musculaire :

e membres supérieurs : lnormale| |diminuée|

e membres inferieurs : normale diminuée

Réflexes ostéo-tendineux :
Etat hémodynamique perturbé : @

Trouble respiratoire : joui

Trouble de déglutition : Inon|

Troubles sphinctériens : [oui| jnor

Atteinte des paires craniennes :

Troubles végétatifs :

Troubles sensitifs: or

v Type : paresthésie| hyperesthésie| hypoesthésie]

Paraclinique:

% Ponction lombaire : [faite] non faite]

e dissociation : @
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% Electromyographie : ffaite| non faite]

e Vitesse de conduction : lnormale| |diminuée|

e Latence distale : ’normale| |allongée|

e Bloc de conduction :

e Topographie d'atteinte: |ax0nale| lmyelique|

+¢ Bilan biologique :

NES :
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» Corticothérapie:
Molécule :
Dose /jr:

Durée :

> Plasmaphérése : |faite| non faite]

Nombre de séances :

> Anticoagulant : regu |non regul

Molécule:
Dose/jr:
Durée:

» Kinésithérapie:

e Motrice : ’faite‘ ’non faite|

e Respiratoire : ’faite‘ lnon faite|

> Sondage gastrique : [fait| non fait

Evolution et pronostic :

Décés: [oui  non
Transfert en réanimation: Inon|

Récupération : compléte| [séquelles|

» Séquelles :

e Déficit moteur : @
e Troubles sensitifs : @
e Tremblement d'attitude : @

o Réflexes ostéo-tendineux : [abolis| atténués|
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	IX. TRAITEMENT :

	Les  indications de  l’intubation  endotrachéale  ont    été décrites       dans  la section  sur  les  mesures         d’urgence. quel que  soit  le    mode  de  ventilation choisi, il  est  impératif d’administrer  une ventilation minute  suffisante...
	Traitement de la douleur :
	+/-Ponction lombaire évacuatrice :
	+/- Positionnement en décubitus ventral : Des postures en décubitus ventral sont indiquées en cas d’intolérance digestive liée à une pince mésentérique sur des sujets longilignes.
	+/- Sondage vésical à  demeure : Un sondage vésical à demeure est indiqué en cas de rétention urinaire sous forme de  globe vésical à  répétition. Il représente  néanmoins un risque infectieux; il est  donc important de tester régulièrement  les possi...
	+/- Gouttes ophtalmiques : Chez  les patients  avec  paralysie  faciale, les   soins  oculaires  sont  importants pour prévenir une ulcération de la cornée.
	le nombre  optimal de  séances  a pu être  déterminé .Il est de deux  séances  chez  les  patients  qui n’ont pas perdu la  fonction  de  la  marche  à  l'inclusion  et  de  quatre  pour  les  patients  qui  ne marchent  plus. L’augmentation du nombre...
	 Pas de  corticoïdes :
	 Sevrage du traitement :
	Il importe  de  sevrer      et  d’extuber le  malade   dès  que  possible, car la durée de la ventilation mécanique est un des principaux facteurs de risque de morbidité chez  le patient avec un  SGB [51].
	Le sevrage de la ventilation nécessite de réunir les critères généraux de  «sevrabilité» et des critères neurologique (amélioration du déficit neuromusculaire, présence d’une toux efficace et absence de troubles de déglutition). Chez l’adulte, la conf...
	1. le  sevrage peut être envisagé lorsque la capacité vitale dépasse 8-10 ml/kg, la Pression max est > - 20 cmH₂O et la pression expiratoire maximale est supérieure à 40 cmH2O
	2.  l’épreuve de ventilation spontanée doit durer au moins 12 heures: en plus des signes habituels de mauvaise tolérance tels que tachypnée, tachycardie, augmentation de la  PA   systolique, sueurs et troubles de vigilance, une PaCO2 supérieure à 45 m...
	3. Une  capacité vitale de 15 ml/kg a été proposée pour envisager l’extubation.
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