Le syndrome

de Guillain-Barré

LaTlherine-Andarée Finard

M™ Barrée, 45 ans, se présente a l'urgence parce qu'elle est incapable de monter les escaliers depuis
trois jours et qu'elle souffre d'une faiblesse dans les jambes depuis une semaine ainsi que d'engourdis-
sements aux pieds depuis deux semaines. Elle mentionne également une asymétrie faciale. A l'examen
physique, vous constatez une parésie des membres inférieurs associée a une aréflexie. Lexamen sensi-

tif est normal. Que faites-vous ?

Quand doit-on soupgonner
un syndrome de Guillain-Barré ?

Devant tout patient présentant une faiblesse évolu-
tive aigué, le clinicien doit garder en téte la possibilité
d’une neuropathie aigué. Depuis 'éradication de la po-
liomyélite aigué, le syndrome de Guillain-Barré est
devenu la cause la plus fréquente de maladie paraly-
tique aigué en Occident. Cette maladie non saison-
niere touche des personnes de tous les ages, mais plus
souvent la gent masculine avec un ratio de 1,5 homme
pour 1 femme'. L'incidence annuelle moyenne dans
la population est de 1,8 pour 100 000" personnes et est
restée stable au cours des trente dernieres années. Le

taux d’incidence augmente avec I'age, allant de 0,8 chez
les jeunes de 18 ans et moins a 3,2 chez les patients de

60 ans et plus'.
Environ les deux tiers des patients ont connu un évé-

rieures ou gastro-intestinale, d’une intervention chi-

de Sherbrooke et membre du comité sur le programme
de neurologie de cette université.

Tableau |

Caractéristiques cliniques

du syndrome de Guillain-Barré?

© Faiblesse évolutive ascendante

® Evolution sur moins de quatre semaines

© Aréflexie

& Symptomes et déficits sensitifs Iégers

® Atteinte symétrique

© Atteinte des nerfs créaniens

® Dysfonctionnement du systéme nerveux autonome

ricelle, ceux de ’hépatite B et de 'hépatite A, le VIH,
Mycoplasma pneumonice et Hemophilus influenzce.

- Lorganisme le plus souvent en cause est toutefois Carr -
. pylobacter jejuni.

nement précurseur d’'une a quatre semaines avant le
début des symptomes neurologiques. Il s’agit le plus :
souvent d’une infection des voies respiratoires supé-
- nation antigrippale de 1976. Ce phénomeéne ne s’est
rurgicale ou d’un vaccin. Certains agents infectieux ont
été associés au syndrome de Guillain-Barré, soit le cy-
tomégalovirus, le virus d’Epstein-Barr, le virus de la va-
sur 2,5 millions de personnes vaccinées'.
La D Catherine-Andrée Pinard, neurologue, exerce a :
PHépital Charles LeMoyne et a la Clinique Neuro Rive-
Sud, a Greenfield Park. Elle est professeure a I'Université
réflexie ou I'aréflexie est caractéristique, mais peut étre
- absente au début (tableau ).

Selon les données épidémiologiques, il s’est produit
une légere augmentation du nombre de cas de syn-
drome de Guillain-Barré apres la campagne de vacci-

cependant pas reproduit depuis. Les études les plus ré-
centes montrent plutot que le risque associé au vaccin
contre la grippe représente seulement un cas de plus

Dans la forme classique du syndrome de Guillain-
Barré, les patients présentent une faiblesse, associée ou
non a des symptomes sensitifs, et une aréflexie. Chypo-
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Tableau Nl

Sous-types et variantes cliniques
du syndrome de Guillain-Barré'?

® Polyradiculoneuropathie inflammatoire
démyélinisante aigué : forme classique

& Neuropathie axonale motrice aigué

® Neuropathie axonale sensitivomotrice aigué

® Syndrome de Miller-Fisher

©® Pandysautonomie aigué

& Variante sensitive pure

® Variante pharyngo-cervico-brachiale

La faiblesse des membres inférieurs est symétrique :
et ascendante. Elle progresse pendant des heures et des
jours jusqu’a atteindre les bras, le visage ainsi que les
muscles oropharyngés et respiratoires. Elle commence :
parfois en proximal et dans les muscles craniens, mais
Cest plus rare. La parésie faciale bilatérale est présente
chez prés de la moitié des patients et peut constituer
- ophtalmoplégie, une aréflexie et une ataxie. Il compte
craniens inférieurs sont parfois touchés, mais moins
fréquemment. La gravité de la faiblesse est trés variable,
allant d’une faiblesse légere chez des patients ambu-
- D’autres nerfs craniens peuvent également étre tou-

Latteinte sensitive n’est pas prédominante et prend
souvent la forme de paresthésies des extrémités. A I'exa-
men neurologique, elle se limite & une atteinte de la :
vibration. Au moment de leur admission a ’hopital,
85 % des patients éprouvent une douleur de modé-
rée a grave'. Il S'agit habituellement d’une douleur lom- -
baire basse irradiant dans les jambes ou d’une douleur :
interscapulaire. La moitié des patients auront aussi une :
pagnée d’'une perte de réflexes. En plus d’étre atteints

Le dysfonctionnement autonome est présent chez :
65 % des patients hospitalisés'. Les symptomes sont
plus marqués dans les deux a quatre semaines suivant
lapparition des premiers symptomes du syndrome de
Guillain-Barré, soit au moment ot la faiblesse est la
plus importante, et peuvent étre trés variés (hypoten-
sion, rétention urinaire, atonie gastro-intestinale, hy-

le tableau initial'. Les muscles extraoculaires et les nerfs

lants a une quadriplégie flasque.

douleur dysesthésique'.

pertension, tachycardie ou anhidrose). Une activité va-
gale excessive peut aussi se produire et donner lieu a
une bradycardie, voire a une asystolie. Une telle réac-
tion peut survenir spontanément ou étre déclenchée
par la technique d’aspiration trachéale. On trouve éga-
lement des changements a I’électrocardiogramme :
anomalie de 'onde T, sous-décalage du segment ST,
élargissement du segment QRS et prolongation de
Iintervalle Q-T". Par ailleurs, la réponse a certains
médicaments hypotenseurs ou bradycardisants peut
étre excessive. Ces derniers doivent donc étre utilisés
avec prudence. Par définition, les symptdmes évo-
luent sur une période de quatre semaines et la récu-
pération commence de deux a quatre semaines apres
leur stabilisation.

Plusieurs variantes du syndrome classique ont été dé-
crites (tableau IT)**. Elles ont en commun la survenue
d’une infection préalable, 'absence de réflexes, 'éléva-
tion du taux de protéines dans le liquide céphalorachi-
dien et une origine immunitaire.

Le syndrome de Miller-Fisher est caractérisé par une

pour environ 5 % des cas de syndrome de Guillain-
Barré’. Le patient se plaint d’'une diplopie binoculaire,
d’une ataxie a la marche et d’une ataxie appendiculaire.

chés. Chez la plupart des patients, on détecte des anti-
corps anti-GQ1b dans le sérum en phase aigué. Le pro-
nostic est favorable, la majorité des patients récupérant
en dix semaines.

La pandysautonomie aigué est une autre variante
plus rare du syndrome de Guillain-Barré. Il s’agit d’'une
insuffisance des systémes sympathique et parasympa-
thique, sans symptomes moteurs ni sensitifs, accom-

d’hypotension orthostatique, d’une intolérance a la
chaleur et d’'une anhidrose, ces patients ont les pupilles
fixes ainsi que la bouche et les yeux secs. Environ la moi-
tié ont des anticorps ciblant les récepteurs ganglion-
naires a I'acétylcholine”.

Il existe une forme fulminante du syndrome de
Guillain-Barré appelée neuropathie axonale sensitivo-

Dans Ia forme classique du syndrome de Guillain-Barré, les patients présentent une faiblesse, associée
ou non a des symptémes sensitifs, et une aréflexie.
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Tableau

Diagnostic différentiel

du syndrome de Guillain-Barré

& Myélopathie

® Maladie de la jonction neuromusculaire
& Myopathie

& Neuropathie aigué

motrice aigué. Les patients souffrent d’une faiblesse ai-
gueé grave atteignant son maximum d’intensité en moins
de sept jours, et d’une insuffisance respiratoire.

Enfin, d’autres variantes cliniques sont aussi possi - :
bles, telles que la forme pharyngo-cervico-brachiale, la
variante motrice pure et la forme sensitive pure. Dans
la forme pharyngo-cervico-brachiale, on trouve une
faiblesse isolée du visage, des muscles oropharyngés,
du cou et des bras sans atteinte des jambes. Dans la -
neuropathie axonale motrice aigué, 76 % des cas sont
. conner une atteinte de la moelle épiniére. Le syndrome
de la queue de cheval peut étre difficile a différencier
- du syndrome de Guillain-Barré si les symptomes tou-

Lanalyse du liquide céphalorachidien et I'électro-
myogramme sont essentiels pour confirmer le diagnos-
tic. Lélément caractéristique de la ponction lombaire
est I'élévation isolée du taux de protéines dans le liquide
céphalorachidien sans augmentation du nombre de
globules blancs (< 10 globules blancs/mm”). Dansla
semaine o1 surviennent les premiers symptomes, le li-
quide céphalorachidien peut étre normal. Il peut s'écou-
ler de sept a dix jours avant qu'il soit possible d’obser-
. gué: myopathies métaboliques (hypokaliémie, hypo-

Lélectromyogramme est anormal chez 90 % des pa-
tients et refléte principalement une atteinte démyéli-
nisante multifocale et une atteinte axonale secondaire’.
vient maintenant le temps de faire la distinction entre
- les diverses causes possibles (tableau V)'. Les antécé-
. dents cliniques, 'examen neurologique, I'électromyo-
- gramme et la ponction lombaire aident a établir le dia-
Il faut étre particulierement vigilant afin de distin-

liés 2 une infection & Campylobacter jejuni®.

Quiels sont les outils diagnostiques ?

ver la dissociation albuminocytologique’.

Il peut toutefois étre normal au début des symptomes.

Quels sont les signes
évoquant un autre diagnostic ?

Tableau IV

Caractéristiques atypiques
du syndrome de Guillain-Barré’

® Faiblesse asymétrique

® Niveau sensitif

© Atteinte isolée des membres inférieurs
® Dysfonctionnement des sphincters

® Plus de 50 globules blancs/mm? dans le liquide
céphalorachidien

- guer le syndrome de Guillain-Barré des autres causes

d’apparition d’une faiblesse aigué (tableau III).

La premiere étape est d’associer le probleme au sys-
teme nerveux périphérique. Il est important d’élimi-
ner la possibilité d'un processus touchant le systeme
nerveux central, tel quune myélopathie. Une hyperré-
flexie, un dysfonctionnement sphinctérien précoce et
un niveau sensitif devraient amener le clinicien a soup-

chent uniquement les membres inférieurs (tableau IV)*.
Un examen d’imagerie par résonance magnétique de
la colonne lombaire est alors nécessaire pour exclure
une affection compressive.

Une affection de la jonction neuromusculaire (my-
asthénie, botulisme) peut ressembler au syndrome
de Guillain-Barré, surtout en présence d’anomalies
oculaires et d’une parésie faciale bilatérale. Le tableau
clinique peut s’apparenter a celui d’'une myopathie ai-

phosphatémie, hypermagnésémie), rhabdomyolyse,

myopathie des soins intensifs.
Une fois le diagnostic de neuropathie aigué posé,

gnostic différentiel.

Il faut étre particuliérement vigilant afin de distinguer le syndrome de Guillain-Barré des autres causes d’ap-
parition d’une faiblesse aigué. Il est important d’éliminer la possibilité d’un processus touchant le systéme
nerveux central, tel qu’une myélopathie.
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Tableau V

Causes possibles de neuropathies aigués’

& Porphyries
® Neuropathie des soins intensifs

® Neuropathie toxique (arsenic, thallium,
plomb, organophosphates)

©® Neuropathie attribuable aux neurotoxines marines
(ciguatoxine)

® Paralysie a tiques

& Infection a cytomégalovirus
® Fiévre du Nil occidental

©® Maladie de Lyme

Tableau VI

Tableau Vil

Score Erasmus GBS outcome modifié'®

Facteurs Facteurs

pronostiques Score pronostiques Score
Age Age

<40 0 <40 0
41-60 1 41-60 1

> 60 2 > 60 2
Diarrhée* Diarrhée*

Absente 0 Absente 0
Présente 1 Présente 1

Somme des scores du MRC
(a Padmission a ’hopital)

Somme des scores du MRC
(aprés 7 jours d’hospitalisation)

de H,O.

Facteurs de risque d'insuffisance respiratoire’

® Paralysie faciale bilatérale

® Instabilité hémodynamique

© Faiblesse des muscles fléchisseurs du cou
© Regle du 20-30-40%

*Capacité vitale forcée < 20 ml/kg, pression inspiratoire maxi-
male < 30 cm de H,O, pression expiratoire maximale < 40 cm

51-60 0 51-60 0
® Evolution rapide en moins de sept jours 41-50 2 41-50 3
© Dysfonctionnement bulbaire 31-40 4 31-40 6
0-30 6 0-30 9

Total mEGOS 0-9

Total mEGOS

*Diarrhée dans les quatre semaines précédant I'apparition de la faiblesse
MRC : Medical Research Council (tableau VIII)
mEGOS: score Erasmus GBS Outcome modifié

Source: Walgaard C, Lingsma HF, Ruts L et coll. Early recognition of poor
prognosis in Guillain-Barré syndrome. Neurology 2011 ;76 (11) : 972. Repro-
duction autorisée.

Quand et comment traiter ?

tilation mécanique sont énumérés dans le tableau VI'.

Les patients devraient étre intubés d’emblée lorsque

- leur capacité vitale forcée baisse en dessous de 12 ml/kg

Lamélioration des soins intensifs a permis de ré- -
duire le taux de mortalité a 5%. Il est trés important
de fournir un traitement de soutien et de prévenir les
complications*. 1l faut aussi surveiller étroitement la
fonction respiratoire et bulbaire, la pression artérielle
etla fréquence cardiaque. Les signes d’une détériora-
tion respiratoire sont une diminution de la capacité :
vitale forcée et des pressions respiratoires’. Les para- |
metres cliniques témoignant d’un risque accru de ven-
bienfaits sont surtout notés lorsque la plasmaphérese a

ou de 18 ml/kg en présence d’une faiblesse oropha-
ryngée ou d’une PaO, inférieure 2 70 mm Hg'.

Les traitements spécifiques du syndrome de Guillain-
Barré comprennent la plasmaphérese et les immunoglo-
bulines®”. Six études a répartition aléatoire regroupant
600 patients ont montré 'avantage de la plasmaphérese
dans le traitement du syndrome de Guillain-Barré', mé-
thode recommandée chez les patients ayant une atteinte
modérée ou grave et ne pouvant marcher sans aide. Les

lieu dans les deux premieéres semaines. La dose recom-

Les traitements spécifiques du syndrome de Guillain-Barré comprennent la plasmaphérése

et les immunoglobulines.

Le syndrome de Guillain-Barré



mandée est de cinq échanges plasmatiques de 40 ml/kg
a 50 ml/kg tous les deux jours".

Trois études a répartition aléatoire comparant la plas-
maphérese et les immunoglobulines ont montré les
avantages de ces dernieres lorsqu’elles sont administrées
dans les deux semaines du début du syndrome de
Guillain-Barré. Les deux traitements ont une efficacité
similaire, et il n’y a pas d’avantages a les associer. La dose
recommandée est de 0,4 mg/kg/j pendant cing jours®.

Les corticostéroides ne peuvent étre recommandés,
car deux études a répartition aléatoire n’en ont pas mon-
tré de bienfaits. Il n'y a pas d’avantages non plus a les
associer aux immunoglobulines ni a la plasmaphérese.

Par définition, les symptomes du syndrome de Guillain-
Barré évoluent pendant au plus quatre semaines. Envi-
ron 30 % des patients vont avoir besoin d’une ventila-
tion mécanique™®. Le taux de mortalité se situe a
quelque 5 %. La majorité des malades récuperent com-
pletement. En moyenne, 20 % conservent un déficit un
an apres I'événement initial, 70 % completent leur ré-

cupération en douze mois et 82 %, en 24 mois"’. Selon
le North American Guillain-Barré Syndrome Study
Group, I'age, la ventilation mécanique et I'évolution
rapide des symptomes en moins de sept jours repré- :

Tableau Vill
Score total du Medical Research Council®
Somme des scores du MRC : 60 (normal) — 0 (quadriplégique)

Somme des scores du MRC pour six groupes musculaires évalués
des deux cotés : abducteurs de I’épaule, fléchisseurs du coude,
extenseurs du poignet, fléchisseurs de la hanche, extenseurs

de la cuisse et dorsifléchisseurs du pied

Score du MRC de 0 a 5 pour un groupe musculaire

Pas de contraction visible

Contraction visible sans mouvement du membre
Mouvement actif, mais pas contre gravité

Mouvement actif contre gravité, mais non contre résistance
Mouvement actif contre gravité et contre résistance
Normal

Gl AW N = O

Source : Walgaard C, Lingsma HEF, Ruts L et coll. Early recognition of poor
prognosis in Guillain-Barré syndrome. Neurology 2011576 (11) : Annexe e-1.
Reproduction autorisée.

sentent des facteurs de mauvais pronostic qui rédui-
sent les chances de marcher sans aide apres six mois a
seulement 20 %'. Récemment, un modele clinique
permettant une meilleure évaluation du pronostic a
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Pourcentage prévu de patients incapables de marcher de fagon autonome apres quatre semaines (lignes noires), trois mois (lignes rouges)
et six mois (lignes vertes) selon le score mEGOS au moment de 'admission et aprés sept jours. Les zones ombrées représentent les in-
tervalles de confiance a 90 %.

mEGOS:: score Erasmus GBS Outcome modifié

Source: Walgaard C, Lingsma HE Ruts L et coll. Early recognition of poor prognosis in Guillain-Barré syndrome. Neurology 2011 ;
76 (11): 972. Reproduction autorisée.
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été mis au point. Il s’agit du score Erasmus GBS
Outcome modifié (mEGOS) (tableau VII)'". L'age, la
présence de diarrhées et le score total sur I'échelle mo-
trice du Medical Research Council (tableau VI y
représentent les trois facteurs associés a une faible pos-
sibilité de marcher de fagon indépendante apres six
mois. Ce modele est utilisé de préférence au moment
de ’admission et apres sept jours et prédit la capacité
de marcher au bout d’un mois, de trois mois et de six
mois (figure)'’. La présence de diarrhées évoque une
association entre Campylobater jejuni et la forme mo-
trice pure du syndrome de Guillain-Barré, qui est sou-
vent plus grave.

Lanalyse du liquide céphalorachidien de M™ Barrée
révele une augmentation isolée de la concentration des
protéines. Son électromyogramme montre des signes
d’atteinte démyélinisante aux conductions motrices des
membres inférieurs et supérieurs. La patiente w'a pas
d’insuffisance respiratoire et a regu des immunoglobu-

lines pendant cing jours au total. Au suivi a six mois, . ey ge .
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Le syndrome de Guillain-Barré

Guillain-Barré syndrome. Following the eradication of
acute poliomyelitis, Guillain-Barré syndrome has become
the number one cause of acute paralytic disease in the
Western World. In its classic form, patients experience
weakness, with or without sensory symptoms, and are-
flexia. Weakness in lower extremities is symmetrical, as-
cendant and progressive, and its severity may vary greatly,
from ambulatory patients with mild symptoms to acute
flaccid tetraplegia. Clinical history, neurological exam,
electromyography and spinal tap help establish the cor-
rect diagnosis, which can be difficult due to high number
of variables. Mortality rate has gone down to 5%, reflect-
ing improvement of critical care, which includes plasma-
pheresis and immunoglobulin therapies. Overall, prog-
nosis is favorable with an almost complete recuperation
in 80% of patients. Age (over 60), mechanical ventilation
and rapid progression (within 7 days) point toward unfa-
vorable prognosis.
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