
MYASTHENIE
DEFINITION :
Maladie auto-immune touchant la jonction neuromusculaire : bloc post-synaptique
C’est une maladie rare, mais grave parce qu’elle peut toucher les muscles respiratoires

PHYSIOPATHOLOGIE :
Les Ac anti-récepteurs Ach (IgG) :
- Augmentent la vitesse de dégradation de l’Ach
- Se lient au récepteurs  Blocage du site actif
Un thymome ou une hyperplasie thymique sont souvent retrouvée :
- Thymus malade Lymphocytes T anormales Production des Ac anti-récepteurs Ach

CLINIQUE :
Fatigabilité à l’effort, régression au repos 
Oculaire 
- Ophtalmoplégie sans atteinte pupillaire +++++
- Ptosis asymétrique
- Diplopie variable intermittente 
Atteinte face / cou (signes bulbaires) = grave
- Troubles de la phonation: dysarthrie : voix nasonée 
- Troubles de la déglutition: dysphagie - fausses-routes 
- Troubles de la respiration : dyspnée - dégradation rapide et grave
- Troubles de la mastication: « mâchoire tombante » en fin de repas
- Diplégie faciale asymétrique
Atteinte axiale et périphérique 
- Atteinte des muscles axiaux : chute de la nuque
- Atteinte des muscles proximaux des membres : difficulté à monter les escaliers 
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Les signes sont aggravés par :
- Le soir
 (
vespéral
)
- La fatigue
- La chaleur
Améliorés par :
- Le repos
- Le froid
)





EPREUVE DE MARIE-WALKER 
- Brassard au niveau de la racine du bras, gonflé à PAS + 20 mm HG
- Contractions répétés du poing
- Dégonfler le brassard Ptosis


TESTS PHARMACOLOGIQUES 
 (
Tests positifs si disparition des signes
)- Test au TENSILON (chlorure d’edrophonium) : cholinergique
- Test à la PROSTIGMINE : Anti cholinergique
EMG 
Stimulations répétées  Diminution des amplitudes des potentiels d’action
Bloc neuromusculaire
Vitesse de conduction normale +++

ANTI CORPS 
Myasthénie séropositive : 
La forme la plus fréquente des myasthénies
Les Ac anti-récepteurs Ach sont retrouvés dans : 80 à 90 % des myasthénies généralisées
50% des myasthénies oculaires
Myasthénie séronégative :
Dans 10 à 20 % des myasthénies généralisées
Ac anti-MUSK :
Dans 40 % des myasthénies séronégatives
Caractéristiques:
   - Prédominance féminine
   - Souvent myasthénie généralisée
   - Atteinte respiratoire et bulbaire
   - Absence de thymome
   - Ne répond pas aux anti-cholinestérasiques, les immunosuppresseurs sont souvent nécessaires

TRAITEMENT :
 (
Les récepteurs nicotiniques :
- Muscles striés
- Système nerveux autonome
Les récepteurs muscariniques :
- Muscles lisses
- Glandes
)Anti-cholinestérasiques :
Médicaments :
Néostigmine
Pirydostigmine
Ambémonium (Mytélase) +++
Effets secondaires +++++++
	Signes nicotiniques
	Signes muscariniques
	Crise cholinergique

	Fasciculations
Crampes
	Myosis
Hypersécrétion salivaire et bronchique, sueurs 
Bronchospasme
Bradycardie
Nausées, diarrhée
	Paralysie flasque
Insuffisance respiratoire
Traitement : Atropine
Ventilation mécanique 





Contre Indication : 
[bookmark: _GoBack]β. Bloquant - Curarisants - Dépresseurs respiratoires : BZD – Phénitoine 	
D-pénicillamine – Quinines – Aminosides – Cyclines 
Traitement de fond : 
Thymectomie :
L’amélioration survient 12 à 18 mois après la thymectomie
Corticoïdes :
Apres l’échec des anti-cholinestérasiques et la thymectomie
 (
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)Immunosuppresseurs
Mêmes indications que les corticoïdes
Formes généralisées aigues :
   - Plasmaphérèse
   - Immunoglobulines : alternatives à la plasmaphérèse

Diagnostics différentiels : syndromes myasthéniques
Syndrome de Lambert-Eaton
Physiopathologie
Ac anti-canaux calciques voltage-dépendants pré-synaptiques → pas de libération d’acétyl-choline d’où fatigabilité initiale (≠ MG)
Etiologies
Paranéoplasique (75% des cas): CBPC +++ 
Maladie auto-immune associée (15%) / idiopathique (10%)
Clinique
Déficit moteur: MI proximaux ++ - M. oculomoteurs (diplopie)
Mais amélioration à l’effort répété (recrutement de ICa) ≠ MG
Diminution ou abolition des ROT: réapparaissent à l’effort
Paraclinique
EMG: potentialison des PA à la stimulation répétée +/- bloc pré-synaptique
Dosage des Ac anti-Ica : positifs dans 60% des cas
Traitement
Etiologique +++ : rechercher un cancer ou une maladie auto-immune
Traitement médicamenteux spécifique = 3-4 diaminopyridine
