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Un enfant de 6 ans arrive aux urgences :
ce matin ne marche plus

= 77?7

Quels signes pour quels diagnostics ?
Quels examens ?

Sd de guillain-Barré - 7° journée
d'urgence pédiatrique



PROPOSITION DE PRISE EN CHARGE

Diagnostics différentiels

*  Atteinte medullaire - syndrome

pyramidal, niveau sensitif médullaire, Formes atypigues
troubles sphinctériens. En cas de * Syndrome de Miller-Fisher -
doute : IRM médullaire ataxie, ophtalmeoplégie et
*  Myosite - augmentation des CPK et SYNDROME DE, areflexie
ROT presents GUILLAIN-BARRE # Encephalite de Bickerstaff
#*  Botulisme : troubles cculomoteurs, ophtalmoplégie, ataxie et
chez le nourrisson troubles de la conscience
Myasthénie / Porphyrie / Neuropathie * Spectre GQlb
toxique ..

' Eléments nécessaire au diagnostic ;
Déficit moteur d'au moins 2 membres (93%) — 49% de perte de la marche

Hype ou aréflexie (30%)

*  Eléments en faveur :

Phase de progression < 4 semaines / Atteinte symétrique [ Signes sensitifs modérés (28%) /
Douleur {74%)

Atteinte des paires craniennes [54%) VIl = 1X = X = VI = |l avec atteinte parfois multiple / Signe de
dysautonomie (35%) HTA - bradycardie / Pas de fiévre initiale

Wariants cliniques : Figvre initiale / Signes sensitifs marques | Troubles sphinctériens / Signes
d'atteinte du SNC

o= Humo Zoe o
[

Critéres d'hospitalisation en Risgues d’intubation si : Risques de séquelles si :
réanimation :
- Tmu_ble de la ct.anscier:ﬁ.a *  Hospitalisation rapide aprés * Hospitalisation avant 4 jours
. Fu.ttelnte des paires m_rllennes le debut des symptomes d'evolution
*  Signes de dysautonomie *  Perte de la marche *  Présence d'une forme
.
Perte de_la manfhe ou L *  Signes de dysautonomis axonale & FEMG
progression rapide du défict R
moteur (<4 jours]
. [ ..J ) *  Trouble de la conscience
* (GBS disability score > 3

Score d’évaluation
e GBS disability score

GBS DISABILITY SCALE
0= Sain
1= Symptébme mineurs, capable de courir
2 = Incapable de courir mais capable de marcher plus de 10 métres sans aide
3 = Capable de marcher mais moins de 10 métres et / ou avec aide

4= Patient au lit ou nécessité d'un fauteuil roulant

éd'une

6= Déces

® MRC Sum score
IMouvements évalués de facon bilatérale

[Abduction de I'épaule
Flexion du coude

Extension du poignet
Flexion de hanche

Extension du genou

Flexion dorsale de la cheville

[Cotation de la force musculaire

0 = absence de contraction visible

1 = contraction visible sans mouvement du membre

2 = mouvement insuffisant pour vaincre la pesanteur

3 = mouvement permettant de vaincre la pesanteur

|4 = mouvement contre la pesanteur et contre-résistance
|5 = force musculaire normale

La somme des cotations détermine un score allant de 0 & 60 points. Un score inférieur & 48 lors dej
[deux évaluations réalisées 3 24 heures d'intervalle est pris en compte pour diagnostiquer I3
présence d'une neuromyopathie de réanimation

Bilan

®  PL:dissociation albumino-cytologique (EN<S et proteincrachis >0,45g/1) Mais peut-8tre normale.
Attention a faire avant traitement. A rencuveler si besoin [Protéinorachie toujours augmentse a 110}

*  Anticorps anti-gangliosides

*  Sérologies virales : HSY, CMV, EBY, sérothéque

* Sérologies bactériennes : Mycoplasme pneumonize, Chlamydia pneumonize, Campylobacter jejuni et
fetus, Borrelia burgdorferi...

* EMG : recherche d'une forme démyélinisante (AIDP) ou axonale (AMAN, AMSAN) ou syndromes associés

Grille de suivi pendant I’hospitalisation

J1 J2 3 J4

FC

FR / ampliation thoracique
TA

Fonction urinaire

Traitements

® |2 IV : a debuter d'emblée si GBS disability score 2 3 ;2 gfkg en 2 3 5 jowrs a discuter, sans urgence

* Traitement antalgigue - paracetamol / AINS / nalbuphine /morphine puis 2n 2éme intenticn traitement
des douleurs neurcpathiques [clonazepam, gabapentine...)

®  Prise en charge digestive : alimentation autorisée si pas de trouble de la deglutition et conscience
normazle. 5i présence de trouble de |z déglutition, voix nasonnée : pose d'une SNG

®*  Prise en charge rééducative : kinésithérapeute

GBS disability score
Paires craniennes atteintes

EMG

A partir du moment ou la phase de récupération est débutée, peu de risque d’aggravation.

Surveillance

* Scope comtinu FC, FR, TA

*  Cardiague : FC, TA, dysautonomie [HTA, brady/tachycardie, rash cutang, RAU__) /2h

@ Respiratoire : FR, ampliation thoracique, CV 73
*  Meurologigus : testing musculaire et examen des paires criniennes (trouble de |z déglutition, reflese de
toux] x 1/ jour, MRC et GBS disability score x 1/ jour

Suivi a long terme
Prise en charge en centre de rééducation si besoin
Neurologique : M1 M3 M6 M12 et selon I'évolution avec nouvelle consultation a I'entrée en
école primaire ou au colléege selon I'age
EMG : a discuter selon évolution
Biologique : contrdle des sérologies positives et des anticorps anti-gangliosides positifs a M1

Cheuret.e@chu-toulouse.fr
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Guillain-Barré syndrome

Guillain-Barré syndrome subtypes

v v

Richard A CHughes, David R Comblath

Acute inflammatory Acute motor axonal neuropathy Normal motor nerve
demyelinating polyneuropathy oracute motorand sensory
Lancet 200 5; 366 15 53 —66 (demyelinating) axonal neuropathy (axonal)
90 %
Antibodies
o]
Acute inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy (AIDP) Unknown |I| ]
Acute motor and sensory axonal neuropathy (AMSAN) GM1, GM1b, GD1a % % [:I
Acute motor axonal neuropathy (AMAN) GM1, GM1b, GD1a, GalNac-GD1a
Acute sensory neuronopathy GD1b >== [ ]
Acute pandysautonomia % [:I
Regional variants < EI = []
Fisher's syndrome GQ1b, GT1a Oo
Oropharyngeal GTla % V2 ﬁ
Overlap s (et
Fisher's syndrome/ Guillain-Barré-syndrome overlap syndrome GQ1b, GM1, GM1b, GD1a, GalNac-GD1a . - .
Antibody injures myelin Antibody injures axonal
membranes membranes
Table 1: Classification of Guillain-Barré syndrome and related disorders and typical antiganglioside
antibodies, by pathOIOQy Figure 2: Major Guillain-Barré syndrome subtypes in which antibody-mediated effector pathways, including

complement activation, cause glial or axonal membrane injury with consequent conduction failure

Guillain-Barré syndrome Yuki and Hartung
NEJM 2012

Hugh ] Willison, Bart CJacobs, Pieter A van Doorn

February 29, 2016
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EPIDEMIOLOGIE

» 1° cause de paralysie aigue de I'enfant
(quand la polio est contrdlee)

* Incidence 1,2-1.9 %0 chez les moins de
18 ans en Europe

« Sporadique — quelques épidemies /[ GEA
(C. Jejuni probable)
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EPIDEMIOLOGIE

1.5 M/F
Age moyen 5-7/ ans
15 % de ventilation assistée

Tres bon pronostic
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CLINIQUE INITIALE

Commune pour AIPD / AMAN / AMSAN
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CLINIQUE INITIALE

Commune pour AIPD / AMAN / AMSAN

1. Déficit moteur : classique paralysie distale des Ml
ascendante, relativement symetrique, aigtie ou
subaigte (75% ne marchent plus)
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CLINIQUE INITIALE

Commune pour AIPD / AMAN / AMSAN

2. Aréflexie precoce
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CLINIQUE INITIALE

Commune pour AIPD / AMAN / AMSAN

3. Puis s’associent eventuellement des paralysies
des nerfs craniens (15%) (IX>VII>X>11I>VI...)
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CLINIQUE INITIALE

Commune pour AIPD / AMAN / AMSAN

4. Paresthésies 20 %
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CLINIQUE INITIALE

Commune pour AIPD / AMAN / AMSAN

5. Atteinte des muscles respiratoires
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CLINIQUE INITIALE

Attention !!

Sd de guillain-Barré - 7° journée
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CLINIQUE INITIALE

Attention !! Douleur
 Souvent premier signe

* Participe a I'impotence fonctionnelle

 Ne pas l'oublier en rea
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CLINIQUE INITIALE

Attention !l Dysautonomie
 Retention d'urine 10-15%

 Trouble du rythme cardiagque
etdela TA

-y

 HoTA orthostatique, rash cutane, troubles

digestifs ...

Sd de guillain-Barré - 7° journée
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PROPOSITION DE PRISE EN CHARGE

Diagnostics différentiels

*  Atteinte medullaire - syndrome

pyramidal, niveau sensitif médullaire, Formes atypigues
troubles sphinctériens. En cas de * Syndrome de Miller-Fisher -
doute : IRM médullaire ataxie, ophtalmeoplégie et
*  Myosite - augmentation des CPK et SYNDROME DE, areflexie
ROT presents GUILLAIN-BARRE # Encephalite de Bickerstaff
#*  Botulisme : troubles cculomoteurs, ophtalmoplégie, ataxie et
chez le nourrisson troubles de la conscience
Myasthénie / Porphyrie / Neuropathie * Spectre GQlb
toxique ..

' Eléments nécessaire au diagnostic ;
Déficit moteur d'au moins 2 membres (93%) — 49% de perte de la marche

Hype ou aréflexie (30%)

*  Eléments en faveur :

Phase de progression < 4 semaines / Atteinte symétrique [ Signes sensitifs modérés (28%) /
Douleur {74%)

Atteinte des paires craniennes [54%) VIl = 1X = X = VI = |l avec atteinte parfois multiple / Signe de
dysautonomie (35%) HTA - bradycardie / Pas de fiévre initiale

Wariants cliniques : Figvre initiale / Signes sensitifs marques | Troubles sphinctériens / Signes
d'atteinte du SNC

o= Humo Zoe o
[

Critéres d'hospitalisation en Risgues d’intubation si : Risques de séquelles si :
réanimation :
- Tmu_ble de la ct.anscier:ﬁ.a *  Hospitalisation rapide aprés * Hospitalisation avant 4 jours
. Fu.ttelnte des paires m_rllennes le debut des symptomes d'evolution
*  Signes de dysautonomie *  Perte de la marche *  Présence d'une forme
.
Perte de_la manfhe ou L *  Signes de dysautonomis axonale & FEMG
progression rapide du défict R
moteur (<4 jours]
. [ ..J ) *  Trouble de la conscience
* (GBS disability score > 3

Score d’évaluation
e GBS disability score

GBS DISABILITY SCALE
0= Sain
1= Symptébme mineurs, capable de courir
2 = Incapable de courir mais capable de marcher plus de 10 métres sans aide
3 = Capable de marcher mais moins de 10 métres et / ou avec aide

4= Patient au lit ou nécessité d'un fauteuil roulant

éd'une

6= Déces

® MRC Sum score
IMouvements évalués de facon bilatérale

[Abduction de I'épaule
Flexion du coude

Extension du poignet
Flexion de hanche

Extension du genou

Flexion dorsale de la cheville

[Cotation de la force musculaire

0 = absence de contraction visible

1 = contraction visible sans mouvement du membre

2 = mouvement insuffisant pour vaincre la pesanteur

3 = mouvement permettant de vaincre la pesanteur

|4 = mouvement contre la pesanteur et contre-résistance
|5 = force musculaire normale

La somme des cotations détermine un score allant de 0 & 60 points. Un score inférieur & 48 lors dej
[deux évaluations réalisées 3 24 heures d'intervalle est pris en compte pour diagnostiquer I3
présence d'une neuromyopathie de réanimation

Bilan

®  PL:dissociation albumino-cytologique (EN<S et proteincrachis >0,45g/1) Mais peut-8tre normale.
Attention a faire avant traitement. A rencuveler si besoin [Protéinorachie toujours augmentse a 110}

*  Anticorps anti-gangliosides

*  Sérologies virales : HSY, CMV, EBY, sérothéque

* Sérologies bactériennes : Mycoplasme pneumonize, Chlamydia pneumonize, Campylobacter jejuni et
fetus, Borrelia burgdorferi...

* EMG : recherche d'une forme démyélinisante (AIDP) ou axonale (AMAN, AMSAN) ou syndromes associés

Grille de suivi pendant I’hospitalisation

J1 J2 3 J4

FC

FR / ampliation thoracique
TA

Fonction urinaire

Traitements

® |2 IV : a debuter d'emblée si GBS disability score 2 3 ;2 gfkg en 2 3 5 jowrs a discuter, sans urgence

* Traitement antalgigue - paracetamol / AINS / nalbuphine /morphine puis 2n 2éme intenticn traitement
des douleurs neurcpathiques [clonazepam, gabapentine...)

®  Prise en charge digestive : alimentation autorisée si pas de trouble de la deglutition et conscience
normazle. 5i présence de trouble de |z déglutition, voix nasonnée : pose d'une SNG

®*  Prise en charge rééducative : kinésithérapeute

GBS disability score
Paires craniennes atteintes

EMG

A partir du moment ou la phase de récupération est débutée, peu de risque d’aggravation.

Surveillance

* Scope comtinu FC, FR, TA

*  Cardiague : FC, TA, dysautonomie [HTA, brady/tachycardie, rash cutang, RAU__) /2h

@ Respiratoire : FR, ampliation thoracique, CV 73
*  Meurologigus : testing musculaire et examen des paires criniennes (trouble de |z déglutition, reflese de
toux] x 1/ jour, MRC et GBS disability score x 1/ jour

Suivi a long terme
Prise en charge en centre de rééducation si besoin
Neurologique : M1 M3 M6 M12 et selon I'évolution avec nouvelle consultation a I'entrée en
école primaire ou au colléege selon I'age
EMG : a discuter selon évolution
Biologique : contrdle des sérologies positives et des anticorps anti-gangliosides positifs a M1
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Signes

CLINIQUE INITIALE

Critéres diagnostic de Guillain-Barré d’aprés Asbury. (Asbury. Ann Neurol1990)

Nécessaires au diagnostic En faveur

Douteux

Elimination

Déficit moteur
progressif de
plus d’un
membre

Areflexie

Clinique typique

Progression <4
semaines
Relative symétrie
de Uatteinte

Signes sensitifs
moderes
Atteinte des
paires craniennes
Recupération

Dysautonomie
cardiovasculaire
Absence de fiévre
initiale

Clinique variante

Fiévre initiale

Signes sensitifs marqués

Progression >4 semaines

Absence de recupeération
(séquelles importantes)
Troubles sphinctériens

Signes d’atteinte du
systeme nerveux central

LCR

En faveur

Hyperprotéinorachie
survenant apres une
semaine d’évolution
Moins de dix
éléments/mm?
Variante

Absence
d’hyperprotéinorachie

Cellurarité ente 11 et
50 éléments/mm3

EMG

Blocs de conduction
(80% des cas)
Diminution des
vitesses conduction
(60% des cas)
Augmentation des
latences distales
Absence d’onde F

Normal (20 % des cas)

Persistance d’une
asymeétrie de |’atteinte
motrice

Persistance de troubles
sphinctériens

Troubles sphinctériens
initiaux

Hypercellularite

>50 mm3

Elements polynucléés
dans le LCR

Niveau sensitif

Exposition aux solvants
(hexacarbones)

Porphyrie aigué
intermittente
Infection diphtérique
réecente

Intoxication au plomb

Atteinte uniquement
sensitive

Autres cause de paralysie
aigue (poliomyélite,
botulisme, etc.)

« Diagnostics différentiels

Sd de guillain-Barré - 7° journée
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Score de gravité

Hughes functional grading scale for Guillain-Barre syndrome

Score Description

Healthy

Minor symptoms or signs, able to run

Able to walk 5 meters independently

Able to walk 5 meters with a walker or support
Bed or chair-bound

Requunng assisted ventilation

Death

L L T N BT R R
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SYNDROME DE GUILLAIN-BARRE : ETUDE D’UNE COHORTE
FRANCAISE MULTICENTRIQUE DE 110 ENFANTS.
FACTEURS PRONOSTIQUES DE SEQUELLES ET DE GRAVITE.

Hopital des Enfants

S. ESTRADE!, C. GUIOMARD?, V. FABRY?3, E. BAUDOU!, Y. CHAIX 1 ,P. CINTAS®, PMEYER?4,
E. CHEURET?

1Unité de Neuropédiatrie, Hopital des enfants, CHU Toulouse, France
2Unité de Neuropédiatrie, CHU Montpellier, France
3Unité de Neurologie, Hopital Pierre Paul Riquet, CHU Toulouse, France
4U1046 INSERM, UMR9214 CNRS, Université de Montpellier, France

Estrade et al - Muscle & Nerve 2019
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Résultats - Population

Répartition du nombre d'enfants ayant eu un syndrome de Guillain Barré en fonction de |'dge
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Résultats — Description clinique

M n %%
Faiblesse musculaire 109
Oui 101(93%)
Hypo ou aréflexie 110
Oui a9 (90%)
Douleur 110
Oui 81 |74%
Atteinte des paires craniennes| 110
Qi 50 |54%
Dysautonomie 110
Oui 38 |35%
Troublesde la marche 109
Oui 1n4!§5'}5>
Hypoesthésie 101
Qi 12 |12%
Paresthésie ag
Qi 28 |28%
Estrade et al - Muscle & Nerve 2019 P o
Oui 41 |38%
Asthénie 109
Qi 33 |30%
Trouble respiratoire 109
Oui 15 [14%

TrothideguittamidBarré - [Aofpurnge
d'urgence pédiatrique> |[>%




Formes atypiques : ataxique

Trouble de I'equilibre
A-hyporéflexie

Trouble moteur distal ou atteinte de la

sensibilité profonde

Excellent pronostic

Sd de guillain-Barré - 7° journée
d'urgence pédiatrique



Formes atypiques :
dysautonomique

* Troubles dysautonomiques +++

* A-hyporeflexie

Sd de guillain-Barré - 7° journée
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Fait clinique

’_\\—///

s Un cas pédiatrique de syndrome de

Accepté le :

7 octobre 20m Guillain-Barré a réflexes conservés

Disponible en ligne
9 décembre 20m

Disponible en ligne sur

Guillain-Barré syndrome in a child with normal tendon reflexes

S. Tellier®, A. Gerdelat-Mas®, C. Karsenty®, C. Cances®, C. Tison?,
Y. Chaix?, E. Cheuret™*

Service de neurologie pédiatrique, hopital des enfants, CHU de Toulouse, 330, avenue

2 H H Grande-Bretagne, 31059 Toulouse cedex 9, France
SC|verse SClenceD"'ed b Service d'explorations fonctionnelles du systéme nerveux, hopital Purpan, CHU de Toulouse,
www.sciencedirect.com Y place du Dr-Baylac, 31059 Toulouse cedex 9, France
Summary Résumé

We describe the case of a 10-year-old child with the acute motor
axonal neuropathy (AMAN) form of Guillain-Barré syndrome (GBS)
with preserved tendon reflexes. 6 days after a bout of gastroenteritis.
The child quickly showed weakness of the distal muscles of his four
limbs. with preserved tendon reflexes and a raised CSF protein
concentration with no cells. Nerve conduction studies showing motor
axonal degeneration confirmed the diagnosis of GBS in spite of
preserved tendon reflexes. The serum was positive for IgG antibodies
to gangliosides GM1 and GD1b. The child received intravenous
immunoglobulins, which resulted in a favorable progression. This
case proves that GBS with normal tendon reflexes exists. The other
cases of SGB with preserved tendon reflexes already deseribed in the
literature were the AMANs form with antibodies to gangliosides in
the serum and only adults were affected.

© 2011 Published by Elsevier Masson SAS.

Nous rapportons le cas d’un enfant de 10 ans atteint d'un syndrome
de Guillain-Barré (SGB) a forme axonale motrice pure (AMAN),
caractérisé par des réflexes ostéotendinenx (ROT) conservés, 6 j
apres un épisode de gastroentérite aigué. L'apparition rapide d’un
déficit moteur distal des 4 membres associé a une dissociation
albumino-cytologique dans le liquide céphalorachidien (LCR) et
a des arguments électrophysiologiques en faveur d'un tableau
"AMAN a permis de poser le diagnostic de SGB moteur pur malgré
la persistance des ROT. La recherche d'anticorps anti-gangliosides
montrait la présence d'immunoglobulines G anti-GM1 et anti-GD1b.
Un traitement intraveineux par immunoglobulines polyvalentes était
instauré et I'évolution était favorable. Cette observation prouve
existence de cas de SGB a ROT conservés. De rares cas de SGB
a ROT conservés ou vifs ont déja é1é déerits dans la littérature, mais,
a notre connaissance. toujours chez 'adulte et dans le cadre I’AMAN
avece présence d'anticorps anti-gangliosides.

© 2011 Publié par Elsevier Masson SAS.

10 % de ROT normaux
ou augmentes !

Yuki N, Kokubun N, Kuwabara S, et al. Guillain-Barré syndrome
associated with normal or exaggerated tendon reflexes. | Neurol

2012; 259: 1181-90.
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Formes atypiques : Miller Fisher

* 5% des PRNA
« Ophtalmoplégie
« Ataxie

e Aréflexie
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Forme frontiere : Encéphalite de
Bickerstaff
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Bickerstaff’s brainstem encephalitis: clinical
features of 62 cases and a subgroup associated
with Guillain—Barré syndrome

Masaaki Odaka,' Nobuhiro Yuki,! Mitsunori Yamada,? Michiaki Koga,! Toshihiko Takemi,’

Koichi Hirata! and Satoshi Kuwabara?

'Department of Neurology, Dokkyo University School of
Medicine, Tochigi *Department of Pathology, Brain
Research Institute, Niigata University, Niigata *Department
of Neurology, St Luke's International Hospital, Tokyo and
4Department of Neurology, Chiba University School of
Medicine, Chiba, Japan

Summary
Bickerstaff reported eight patients who, in addition to
acute ophthalmoplegia and ataxia, showed drowsiness,

extensor plantar responses or hemisensory loss. This

condition has been named Bickerstaff’s brainstem ence-
phalitis (BBE). One patient had gross flaccid weakness
in the four limbs. Presumably because of the rarity of
this disorder, there has been no reported study on a
large number of patients with BBE. To clarify its clin-
ical features, we reviewed detailed clinical profiles and
laboratory findings for 62 cases of BBE diagnosed by
the strict criteria of progressive, relatively symmetrical
external ophthalmoplegia and ataxia by 4 weeks, and
disturbance of consciousness or hyperreflexia. Ninety-
two per cent of the patients involved had had an ante-
cedent illness. Besides ophthalmoplegia and ataxia,
disturbance of consciousness was frequent (74%), and
facial diplegia (45%), Babinski’s sign (40%) and pupil-
lary abnormality and bulbar palsy (34%) were present.
Almost all the patients had a monophasic remitting

Correspondence to: Nobuhiro Yuki, MD, PhD, Department
of Neurology, Dokkyo University School of Medicine,
Kitakobayashi 880, Mibu, Shimotsuga, Tochigi 321-0293,

Japan

E-mail: yuki @dokkyomed.ac.jp

course and generally a good outcome. Serum anti-GQ1b
IgG antibody was positive in 66%, and MRI showed
brain abnormality in 30% of the patients. Another
striking feature was the association with flaccid sym-
metrical tetraparesis, seen in 60% of the patients. An
autopsy study of a BBE patient clearly showed the pres-
ence of definite inflammatory changes in the brainstem:
there was perivascular lymphocytic infiltration with
oedema and glial nodules. Electrodiagnostic study
results suggested peripheal motor axonal degeneration.
Limb weakness in the BBE cases studied was con-
sidered the result of overlap with the axonal subtype of
Guillain-Barré syndrome. These findings confirm that
BBE constitufes a clinical entity and provide additional
clinical and laboratory feaures of BBE. A considerable
number of BBE patients have associated axonal
Guillain-Barré syndrome, indicative that the two
disorders are closely related and form a continuous
spectrum.
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Table 1 Anti-GQ1b antibody syndrome

Signs required for diagnosis

Impaired
External Oropharyngeal CONSCIOUSTess or Areflexia or - Am Leg
Subtypes ophthalmoplegia  Ptosis Mydriasis paksy Ataia hyperreflexia hyporefleia  weakness  weakness

Fisher-Bickerstaf syndrome
Fisher syndrome v v v
Incomplete fomes
Acute ophthalmoparesis W
(without ataia)
ACute ptosis v
Acute mydriasis vV
Acute oropharyngeal palsy v
Acute ataxic neuropathy (without V
ophthalmoplegia)
Ataic Guillain-Barré v
syndrome
Aqute sensory ataxic v
neuropathy
Bickerstaff brainstem encephalitis v v v
Pharyngeal-cervical-brachial weakness v W
Overlap
Fisher—Bickerstaff syndrome v v
overlapped by
pharyngeal- cervical-brachial weakness
Fisher-Bickerstaff syndrome v v v
overlapped by Guillain—Bamé syndrome

Sd de guillain-Barré - 7° journée
d'urgence pédiatrique



Neurologie : Ac des neuropathies périphéeriques

« Antigangliosides en immunodot : ..

« Anti-GM1 Negatif ..
« Anti-GM2 Negatif ..
« Anti-GM3 Negatif ..
« Anti-GM4 Negatif ..
« Anti-GD1A Négatif ..
« Anti-GD1B Négatif ..
* Anti-GD2 Neégatif ..

* Anti-GD3 Neégatif ..

« Anti-GT1A Negatif ..
* Anti-GT1B Neégatif ..
« Anti-GQ1B Negatif ..
« Conclusion Recherche d'anti-gangliosides negative (IgM et 1gG) ..

Sd de guillain-Barré - 7° journée
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Diagnostic paraclinique

* Dissociation albumino-cytologique 80 %(2°-10°))
non obligatoire
(15 % meningite GB < 50; attention apres IglV )

« EMG

Sd de guillain-Barré - 7° journée
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Résultats - Eléments paracliniques

N | n| %

PL 110
Oui 106 | 96%

Dissociation albumino-cytologique | 106
Oui 77 | 73%

Meéningite 106
Oui B 6%

PLnormale 106
Oui 22 | 11%

Estrade et al - Muscle & Nerve 2019

Sd de guillain-Barré - 7° journée

Anticorps anti-gangliosides

Acanti GM1

AcantiGD1b

AcantiGM2

AcantiGQlb

Acanti GTla

Acanti GTlhb

Acanti GD3

Acanti GMAZ

oul

oui

oui

oui

Oui

oui

oui

oui

oui

By

21

21

21

21

21

21

21

21

21

12

31%

57%

33%

19%

19%

19%

5%

5%

5%

EMG

AIDP

AMAN

AMSAN

Mormal

oui

COui

Cui

Cui

oui

Formes non classables

oui

110

103

103

103

103

103

103

72

17

94 %

70%

16%

3%

7%

4%
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N{n| %

Anticorps anti-gangliosides| 67
oui 21| 31%

Acanti GM1 21
oui 12| 57%

AcantiGD1b 21
oui 7 | 33%

AcantiGM2 21
oui 4 |19%

Acanti GOlb 21
i 4 [19%

Acanti GTla 21
oui 4 |19%

Acanti GTlb 21
oui 1 [5%

Acanti GD3 21
oui 1 5%

Acanti GMA4 21
oui 1 (5%
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Anticorps anti-gangliosides

Acanti GM1

AcantiGD1b

AcantiGM2

AcantiGQlb

Acanti GTla
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Acanti GD3
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oui

oui

oui

Oui

oui

oui

oui

oui

By
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21

21

21

21

21

21

21

12

31%

57%

33%

19%

19%

19%

5%

5%

5%

M M 05
EMG 110
Oui 103 | 94%
AlDP 103
Qui T2 | 70%
AMAN 103
oui 17 |16%
AMSAN 103
oui 3 305
Mormal 103
Oui K 7%
Formes non classables|103
oui 4 4%
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Résultats — Facteurs déclenchant

Digestif 27% Aucun 24%

M Digestif

B ORL
OFievre isolée
B Varicelle

B Vaccination
0O Aucun

Vaccination 2%

Varicelle 4%

ORL 37% Fievre isolee 6%

Estrade et al - Muscle & Nerve 2019

Sd de guillain-Barré - 7° journée
d'urgence pédiatrique



Etiologie

« Campylobacter Jejuni => 0,5 /1000 SGB

CMV, EBV, VZV, Mycoplama Pneumoniae, ZIKV 1%,
Dengue rarement

Sd de guillain-Barré - 7° journée
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PROPOSITION DE PRISE EN CHARGE

Diagnostics différentiels

*  Atteinte medullaire - syndrome

pyramidal, niveau sensitif médullaire, Formes atypigues
troubles sphinctériens. En cas de * Syndrome de Miller-Fisher -
doute : IRM médullaire ataxie, ophtalmeoplégie et
*  Myosite - augmentation des CPK et SYNDROME DE, areflexie
ROT presents GUILLAIN-BARRE # Encephalite de Bickerstaff
#*  Botulisme : troubles cculomoteurs, ophtalmoplégie, ataxie et
chez le nourrisson troubles de la conscience
Myasthénie / Porphyrie / Neuropathie * Spectre GQlb
toxique ..

' Eléments nécessaire au diagnostic ;
Déficit moteur d'au moins 2 membres (93%) — 49% de perte de la marche

Hype ou aréflexie (30%)

*  Eléments en faveur :

Phase de progression < 4 semaines / Atteinte symétrique [ Signes sensitifs modérés (28%) /
Douleur {74%)

Atteinte des paires craniennes [54%) VIl = 1X = X = VI = |l avec atteinte parfois multiple / Signe de
dysautonomie (35%) HTA - bradycardie / Pas de fiévre initiale

Wariants cliniques : Figvre initiale / Signes sensitifs marques | Troubles sphinctériens / Signes
d'atteinte du SNC

o= Humo Zoe o
[

Critéres d'hospitalisation en Risgues d’intubation si : Risques de séquelles si :
réanimation :
- Tmu_ble de la ct.anscier:ﬁ.a *  Hospitalisation rapide aprés * Hospitalisation avant 4 jours
. Fu.ttelnte des paires m_rllennes le debut des symptomes d'evolution
*  Signes de dysautonomie *  Perte de la marche *  Présence d'une forme
.
Perte de_la manfhe ou L *  Signes de dysautonomis axonale & FEMG
progression rapide du défict R
moteur (<4 jours]
. [ ..J ) *  Trouble de la conscience
* (GBS disability score > 3

Score d’évaluation
e GBS disability score

GBS DISABILITY SCALE
0= Sain
1= Symptébme mineurs, capable de courir
2 = Incapable de courir mais capable de marcher plus de 10 métres sans aide
3 = Capable de marcher mais moins de 10 métres et / ou avec aide

4= Patient au lit ou nécessité d'un fauteuil roulant

éd'une

6= Déces

® MRC Sum score
IMouvements évalués de facon bilatérale

[Abduction de I'épaule
Flexion du coude

Extension du poignet
Flexion de hanche

Extension du genou

Flexion dorsale de la cheville

[Cotation de la force musculaire

0 = absence de contraction visible

1 = contraction visible sans mouvement du membre

2 = mouvement insuffisant pour vaincre la pesanteur

3 = mouvement permettant de vaincre la pesanteur

|4 = mouvement contre la pesanteur et contre-résistance
|5 = force musculaire normale

La somme des cotations détermine un score allant de 0 & 60 points. Un score inférieur & 48 lors dej
[deux évaluations réalisées 3 24 heures d'intervalle est pris en compte pour diagnostiquer I3
présence d'une neuromyopathie de réanimation

Bilan

®  PL:dissociation albumino-cytologique (EN<S et proteincrachis >0,45g/1) Mais peut-8tre normale.
Attention a faire avant traitement. A rencuveler si besoin [Protéinorachie toujours augmentse a 110}

*  Anticorps anti-gangliosides

*  Sérologies virales : HSY, CMV, EBY, sérothéque

* Sérologies bactériennes : Mycoplasme pneumonize, Chlamydia pneumonize, Campylobacter jejuni et
fetus, Borrelia burgdorferi...

* EMG : recherche d'une forme démyélinisante (AIDP) ou axonale (AMAN, AMSAN) ou syndromes associés

Grille de suivi pendant I’hospitalisation

J1 J2 3 J4

FC

FR / ampliation thoracique
TA

Fonction urinaire

Traitements

® |2 IV : a debuter d'emblée si GBS disability score 2 3 ;2 gfkg en 2 3 5 jowrs a discuter, sans urgence

* Traitement antalgigue - paracetamol / AINS / nalbuphine /morphine puis 2n 2éme intenticn traitement
des douleurs neurcpathiques [clonazepam, gabapentine...)

®  Prise en charge digestive : alimentation autorisée si pas de trouble de la deglutition et conscience
normazle. 5i présence de trouble de |z déglutition, voix nasonnée : pose d'une SNG

®*  Prise en charge rééducative : kinésithérapeute

GBS disability score
Paires craniennes atteintes

EMG

A partir du moment ou la phase de récupération est débutée, peu de risque d’aggravation.

Surveillance

* Scope comtinu FC, FR, TA

*  Cardiague : FC, TA, dysautonomie [HTA, brady/tachycardie, rash cutang, RAU__) /2h

@ Respiratoire : FR, ampliation thoracique, CV 73
*  Meurologigus : testing musculaire et examen des paires criniennes (trouble de |z déglutition, reflese de
toux] x 1/ jour, MRC et GBS disability score x 1/ jour

Suivi a long terme
Prise en charge en centre de rééducation si besoin
Neurologique : M1 M3 M6 M12 et selon I'évolution avec nouvelle consultation a I'entrée en
école primaire ou au colléege selon I'age
EMG : a discuter selon évolution
Biologique : contrdle des sérologies positives et des anticorps anti-gangliosides positifs a M1

Cheuret.e@chu-toulouse.fr
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Etiologie

« Campylobacter Jejuni => 0,5 /1000 SGB

CMV, EBV, VZV, Mycoplama Pneumoniae, ZIKV 1%,
Dengue rarement

* Vaccin : augmentation du risque de SGB apres vaccin
contre la grippe porcine aux USA en 1976 ?

Vaccination massive H1N1 en 2009 : non
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EVOLUTION

Phase d’aggravation
souvent tres rapide au
départ : attention !, puis
plus progressivement

AN

Quelques jours le plus souvent,
Max 4sem Moyenne 12]
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EVOLUTION

Le déficit est stable
Phase de plateau 1 - 35|

11]

Moyennes
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EVOLUTION

Phase de plateau 1 - 35 | /0,5

11]

24 semaines

Moyennes
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EVOLUTION

Sortie d’hospitalisation
envisageable

Phase de plateau 1 - 35 | /0,5
6@@0,
11 @

24 semaines

Moyennes
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Traltement en pratique

IgIV (ou PE)

Réduit le temps de récupération

Hate le temps de récupération de la
marche

Reduit le temps d’hospitalisation

Rapidement pour eviter des Iésions
nerveuses (?)

Sd de guillain-Barré - 7° journée
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Traltement en pratique

IglV : oul MAIS !
Evite la ventilation mécanique ???
Diminue le temps de la ventilation ?7??
Améliore le pronostic a long terme ?7?

2° cure si I'evolution n'est pas satisfaisante 7?7

Sd de guillain-Barré - 7° journée
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PROPOSITION DE PRISE EN CHARGE

Diagnostics différentiels

*  Atteinte medullaire - syndrome

pyramidal, niveau sensitif médullaire, Formes atypigues
troubles sphinctériens. En cas de * Syndrome de Miller-Fisher -
doute : IRM médullaire ataxie, ophtalmeoplégie et
*  Myosite - augmentation des CPK et SYNDROME DE, areflexie
ROT presents GUILLAIN-BARRE # Encephalite de Bickerstaff
#*  Botulisme : troubles cculomoteurs, ophtalmoplégie, ataxie et
chez le nourrisson troubles de la conscience
Myasthénie / Porphyrie / Neuropathie * Spectre GQlb
toxique ..

' Eléments nécessaire au diagnostic ;
Déficit moteur d'au moins 2 membres (93%) — 49% de perte de la marche

Hype ou aréflexie (30%)

*  Eléments en faveur :

Phase de progression < 4 semaines / Atteinte symétrique [ Signes sensitifs modérés (28%) /
Douleur {74%)

Atteinte des paires craniennes [54%) VIl = 1X = X = VI = |l avec atteinte parfois multiple / Signe de
dysautonomie (35%) HTA - bradycardie / Pas de fiévre initiale

Wariants cliniques : Figvre initiale / Signes sensitifs marques | Troubles sphinctériens / Signes
d'atteinte du SNC

o= Humo Zoe o
[

Critéres d'hospitalisation en Risgues d’intubation si : Risques de séquelles si :
réanimation :
- Tmu_ble de la ct.anscier:ﬁ.a *  Hospitalisation rapide aprés * Hospitalisation avant 4 jours
. Fu.ttelnte des paires m_rllennes le debut des symptomes d'evolution
*  Signes de dysautonomie *  Perte de la marche *  Présence d'une forme
.
Perte de_la manfhe ou L *  Signes de dysautonomis axonale & FEMG
progression rapide du défict R
moteur (<4 jours]
. [ ..J ) *  Trouble de la conscience
* (GBS disability score > 3

Score d’évaluation
e GBS disability score

GBS DISABILITY SCALE
0= Sain
1= Symptébme mineurs, capable de courir
2 = Incapable de courir mais capable de marcher plus de 10 métres sans aide
3 = Capable de marcher mais moins de 10 métres et / ou avec aide

4= Patient au lit ou nécessité d'un fauteuil roulant

éd'une

6= Déces

® MRC Sum score
IMouvements évalués de facon bilatérale

[Abduction de I'épaule
Flexion du coude

Extension du poignet
Flexion de hanche

Extension du genou

Flexion dorsale de la cheville

[Cotation de la force musculaire

0 = absence de contraction visible

1 = contraction visible sans mouvement du membre

2 = mouvement insuffisant pour vaincre la pesanteur

3 = mouvement permettant de vaincre la pesanteur

|4 = mouvement contre la pesanteur et contre-résistance
|5 = force musculaire normale

La somme des cotations détermine un score allant de 0 & 60 points. Un score inférieur & 48 lors dej
[deux évaluations réalisées 3 24 heures d'intervalle est pris en compte pour diagnostiquer I3
présence d'une neuromyopathie de réanimation

Bilan

®  PL:dissociation albumino-cytologique (EN<S et proteincrachis >0,45g/1) Mais peut-8tre normale.
Attention a faire avant traitement. A rencuveler si besoin [Protéinorachie toujours augmentse a 110}

*  Anticorps anti-gangliosides

*  Sérologies virales : HSY, CMV, EBY, sérothéque

* Sérologies bactériennes : Mycoplasme pneumonize, Chlamydia pneumonize, Campylobacter jejuni et
fetus, Borrelia burgdorferi...

* EMG : recherche d'une forme démyélinisante (AIDP) ou axonale (AMAN, AMSAN) ou syndromes associés

Grille de suivi pendant I’hospitalisation

J1 J2 3 J4

FC

FR / ampliation thoracique
TA

Fonction urinaire

Traitements

® |2 IV : a debuter d'emblée si GBS disability score 2 3 ;2 gfkg en 2 3 5 jowrs a discuter, sans urgence

* Traitement antalgigue - paracetamol / AINS / nalbuphine /morphine puis 2n 2éme intenticn traitement
des douleurs neurcpathiques [clonazepam, gabapentine...)

®  Prise en charge digestive : alimentation autorisée si pas de trouble de la deglutition et conscience
normazle. 5i présence de trouble de |z déglutition, voix nasonnée : pose d'une SNG

®*  Prise en charge rééducative : kinésithérapeute

GBS disability score
Paires craniennes atteintes

EMG

A partir du moment ou la phase de récupération est débutée, peu de risque d’aggravation.

Surveillance

* Scope comtinu FC, FR, TA

*  Cardiague : FC, TA, dysautonomie [HTA, brady/tachycardie, rash cutang, RAU__) /2h

@ Respiratoire : FR, ampliation thoracique, CV 73
*  Meurologigus : testing musculaire et examen des paires criniennes (trouble de |z déglutition, reflese de
toux] x 1/ jour, MRC et GBS disability score x 1/ jour

Suivi a long terme
Prise en charge en centre de rééducation si besoin
Neurologique : M1 M3 M6 M12 et selon I'évolution avec nouvelle consultation a I'entrée en
école primaire ou au colléege selon I'age
EMG : a discuter selon évolution
Biologique : contrdle des sérologies positives et des anticorps anti-gangliosides positifs a M1

Cheuret.e@chu-toulouse.fr
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Résultats — Traitements et Devenir

N n oy Estrade et al - En cours de révision - Muscle & Nerve
lgG IV 110
aui 100 |91%
1 cure _ 100 N o e
oui 62 |62%
. . Guérison 110
cures i ey
ou| 85(77% )
aui 24 |24% ~—
Sequelles 110
=2 cures 100 oui 10 ’55._,,5 ‘)
oui 14 |14%
Perdusde vue|110
Plasmaphérese 110 aui 15 | 14%
oui 8 7%
Corticoides PO 110 = Korinthenberg et al, 2007
oui 5 4%
Immunoadsorption| 110
oui 1 1%

Sd de guillain-Barré - 7° journée
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Pronostic

15% de ventilés
3% de déces

90-95% de récupération complete en 6-12
MoIsS sans interféerence des traitements.

5-10% sequelles mineures avec marche
possible le plus souvent A

Rechutes 10% 1 s

Sd de guillain-Barré - 7° journée
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Résultats - Taux de guérison

Probabilité de Guérison

Arisq
Guéri

0.8 4

0.6 4

0.4 -

0.2 4

ue

Probabilité de guérison

100
0

60
32

T T T T
12 18 24 30
Mois depuis le diagnostic

30 13 8 5
58 74 78 81
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Pronostic

Risque de Ventilation mécanique
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Pronostic

Risque de Ventilation mécanique

Intubation |Ventilation spontanée
(N=11) (N=99)
M |n| %o M | n | % p
Age moyen (années) 5.9 7.2 0,80° Estrade et al - Muscle & Nerve 2019
Sexe 11 99
Féminin 4 36% 42 42% 0,76
Masculin 7 64% 57 58%
Durée moyenne d'hospitalisation (jours) 35 10.7 0,02"
o Duree moyenne entre les premle_rs E_ym_ptc:r!wm et 1.3 a5 ﬂ,ﬂﬂ31
I"'hospitalisation (jours)

Intubation (N=11)[Ventilation spontanée {N=59)

N n| % N [ n | % P
11 98
GB51-3 0 05 32 4855 U‘,U'BF
GBS 3-4-5 11 100% 66 52%
11 98
Trouble de la marche 1F
11 100% 93 95%4
11 98
= : 0 - Pertedel h 0,02*
OR=5,9; IC 95% [1,3-59] erte de la marche 5 — 12 azed O
=6.5 : 9 PFR B 0,005°
OR=6,5; IC 95% [1,4-41] g 7384 )8 2geq O
11 99
Atteinte d i ani : 0,22F
ginte EEFIEIIFEECFEII"IIEHHE 3 ?3% 51 52%
= . 0, - 11 98
OR=50 ; IC 95% [4’3 2697’6] Trouble de la vigilance| 0,0003f
4 36% 1 1%3
11 99
OR=6: IC 95% [1,3-37,7 sautonomid 0,008°
' 1, 71 oy 8 73% 30 30%
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Pronostic

Risque de Ventilation mécanique

Intubation |Ventilation spontanée
(N=11) (N=99)
N |n| % N | n | %o p
Age moyen (années) 6.9 = 080" Estrade et al - Muscle & Nerve 2019
Sexe 11 o
Durée moyenne d'hg ; . . , .
BEEEEaaEr  Risque de ventilation mécanique

Sl

Hospitalisation rapide e N
Perte de la marche
438% 0,03
PFP 524
Trouble de la vigilance osod T
OR=5,9 ; IC 95% |18 Dysautonomie 15 007
OR=6,5 ; IC 95% [1,4-41] N . o] 0,005
,ﬁ.tterntedezpaireurﬁniennesll - ?3%99 = 294 0,22°
OR=50 ; IC 95% [4’3_2697’6] Trouble dela 1uri,gil;5|nz::=.-1iL - 0,0003F
4 36% 1 1%
OR=6 ; IC 95% [1,3-37,7] Dvﬁautcncml'ell g ?3%99 20 -] 0,008*
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Pronostic

Risque de Ventilation mécanique

Intubation |Ventilation spontanée
(N=11) (N=99) Estrade et al - Muscle & Nerve 2019
M |n| %o M | n | % p
Age moyen (années) 6.9 7.3 0,80°

Sexe 11

Durée moyenne d'g TABLE 2: EGRIS
Duree moyenne Entre lesg pisemce Cathporon Sones
Days between onset of weakness >7 days 0
and hospital admission 47 days 1
=3 days 2
el pntanée (N=99)
MRC sum score at hospital 60-51 0 % P
admission 50-41 1
40-31 2
3021 3 48% 0,03°
— =< 52%
EGRIS 0-7
EGRIS = Erasmus GBS Respiratory Insufficiency Score; -lF
MRC = Medical Research Counsel. 95%
OR=5,9; IC 95% |I% 0,02
9, [ 55 42 43%
R=6,5 : IC 95% [1,4-41 PRR £ 0,005*
OR=6,5 ; IC 95% [1,4-41] 8  73% 28 29%
. . . 11 99 .
Atteinte des paires criniennes 0,22
8 73% al 52%
= . 0 = 11 98
OR=50 ; 1C 95% [4’3 2697’6] Trouble de la vigilance| 0,0003f
4 36% 1 1%
11 99
OR=6 ; IC 95% [1,3-37,7] Dysautonomig 0,008"
8 73% 30 30%
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Résultats — Facteurs prédictifs de
séquelles
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Résultats — Facteurs prédictifs de
séquelles

. Séquelles
Gueris (N=85
( } (N=10})
N O[N[% [N [n|sw] P
Age moyen (années) 6.3 7.5 0,71°
Sexe 83 110
FEmininy 39 95% 2 5%| 0,18°
Masculin 46 85% 8 15%
Durée moyenne d"hospitalisation (jours) 12.3 18 0,45°
Durée moyenne entre les p}remm_m 5_1,rm_ptnr_r1&5 et 3.9 3.9 0,007 5
I'hospitalisation (jours)
Hospitalisation en réanimation| 19 22%4 3 30%| 0,69 _— _
bati 6 7% 1 10% 055° Guéris (N=85)Séquelles [N=10})
Intubation k N|n|% N|n| % p
Anti ti liosid +52 7 1F
NTICOrps anti-ganglosides 17 33% 2 399
o 63 8 .
Sérologie Campylobacter + 9 14% - 0% 0,58
- q B F
Sérologie mycoplasme + 8 13% . 13% 1
. . . i a3 10
Dissociation albumino-cytologigud 0,70°
63 76% 7 70%
Estrade et al - Muscle & Nerve 2019 - -
PLnormale 0,68
17 20% 1 10%
PR 10 .
Anomalies a 'EMG 77 949 3 20% 0,17
EMG 73 ]
OR:O’]_Z ; IC 950, [0,02-0,7] Formes axonales 12 16% 5  ©3%0,009
Formes démyélinisanted 61 84% 3 37%
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Résultats — Facteurs prédictifs de

séquelles

Séquelles
(N=10)
N O[N[% [N [n|sw] P

Guéris [N=85)

Age moyen (o
Sexe

Risque de sequelles augmente
Sl :
Hospitalisation rapide

Jsequelles (M=10)

M |n %a P
Forme axonale 1 ol F
2 29% !
A 0,58
= Paradiso et al, 1999 - Chareyre et al, 2017 - 0 0%
F
1 13% 1
- § 2 10 F
Po-cytologiqus - 20 0,70
83 10 .
Estrade et al - Muscle & Nerve 2019 PLIOMa " 17 20 1 109
. 82 10 )
Anomalies a FEMG] 77 949 g 20% 0,17
FMG 73 8
OR:O’]_Z ; IC 950, [0,02-0,7] Formes axonales 12 16% 5  ©3%0,009
Formes démyélinisanted 61 84% 3 37%
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Pronostic : séquelles plus
frequentes ?
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Pronostic : séquelles plus
frequentes ?

J Pediatr 2003;142:305-9 Journal of the Peripheral Nervous System 19:121-126 (2014)

Long-term outcome of Guillain-Barré syndrome

LONG-TERM OUTCOME IN CHILDREN WITH GUILLAIN-BARRE SYNDROME in children

JRIVAISAR, MD, MSc, DARCY FeHLINGS, MD, MSc, AND DEREK STEPHENS, MSc

Joyce Roodbol"?3, Marie-Claire Y. de Wit', Femke K. Aarsen’,
Coriene E. Catsman-Berrevoets', and Bart C. Jacobs??®

* 44 enfants, SGB > 2 ans

e IGIV chez 30 . 37 enfants < 18 ans, age médian 20 ans, suivi
médian 11 ans
» 23 % déficit a 'examen musculaire segmentaire . 4 déficitaires
. 2 CIDP

. 65 % plaintes
- Paresthésies (38%)
- Troubles de I'équilibre dans le noir (37%)
- Douleur des pieds ou des mains (24%)
- Fatigue importante (22 %)
- Dégradation de I'adaptation scolaire
- Troubles du comportement
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Conclusion

Vite y pensez sur des symptomes classiques

Diag + et differentiels urgent

Mettre en sécurité I'enfant

Traitement codifié

Attention formes atypiques / frontieres / chroniques
Attention aux sequelles mineures

Surtraitement ? Qui ? Comment ?
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d'urgence pédiatrique



PROPOSITION DE PRISE EN CHARGE

Diagnostics différentiels

*  Atteinte medullaire - syndrome

pyramidal, niveau sensitif médullaire, Formes atypigues
troubles sphinctériens. En cas de * Syndrome de Miller-Fisher -
doute : IRM médullaire ataxie, ophtalmeoplégie et
*  Myosite - augmentation des CPK et SYNDROME DE, areflexie
ROT presents GUILLAIN-BARRE # Encephalite de Bickerstaff
#*  Botulisme : troubles cculomoteurs, ophtalmoplégie, ataxie et
chez le nourrisson troubles de la conscience
Myasthénie / Porphyrie / Neuropathie * Spectre GQlb
toxique ..

' Eléments nécessaire au diagnostic ;
Déficit moteur d'au moins 2 membres (93%) — 49% de perte de la marche

Hype ou aréflexie (30%)

*  Eléments en faveur :

Phase de progression < 4 semaines / Atteinte symétrique [ Signes sensitifs modérés (28%) /
Douleur {74%)

Atteinte des paires craniennes [54%) VIl = 1X = X = VI = |l avec atteinte parfois multiple / Signe de
dysautonomie (35%) HTA - bradycardie / Pas de fiévre initiale

Wariants cliniques : Figvre initiale / Signes sensitifs marques | Troubles sphinctériens / Signes
d'atteinte du SNC

o= Humo Zoe o
[

Critéres d'hospitalisation en Risgues d’intubation si : Risques de séquelles si :
réanimation :
- Tmu_ble de la ct.anscier:ﬁ.a *  Hospitalisation rapide aprés * Hospitalisation avant 4 jours
. Fu.ttelnte des paires m_rllennes le debut des symptomes d'evolution
*  Signes de dysautonomie *  Perte de la marche *  Présence d'une forme
.
Perte de_la manfhe ou L *  Signes de dysautonomis axonale & FEMG
progression rapide du défict R
moteur (<4 jours]
. [ ..J ) *  Trouble de la conscience
* (GBS disability score > 3

Score d’évaluation
e GBS disability score

GBS DISABILITY SCALE
0= Sain
1= Symptébme mineurs, capable de courir
2 = Incapable de courir mais capable de marcher plus de 10 métres sans aide
3 = Capable de marcher mais moins de 10 métres et / ou avec aide

4= Patient au lit ou nécessité d'un fauteuil roulant

éd'une

6= Déces

® MRC Sum score
IMouvements évalués de facon bilatérale

[Abduction de I'épaule
Flexion du coude

Extension du poignet
Flexion de hanche

Extension du genou

Flexion dorsale de la cheville

[Cotation de la force musculaire

0 = absence de contraction visible

1 = contraction visible sans mouvement du membre

2 = mouvement insuffisant pour vaincre la pesanteur

3 = mouvement permettant de vaincre la pesanteur

|4 = mouvement contre la pesanteur et contre-résistance
|5 = force musculaire normale

La somme des cotations détermine un score allant de 0 & 60 points. Un score inférieur & 48 lors dej
[deux évaluations réalisées 3 24 heures d'intervalle est pris en compte pour diagnostiquer I3
présence d'une neuromyopathie de réanimation

Bilan

®  PL:dissociation albumino-cytologique (EN<S et proteincrachis >0,45g/1) Mais peut-8tre normale.
Attention a faire avant traitement. A rencuveler si besoin [Protéinorachie toujours augmentse a 110}

*  Anticorps anti-gangliosides

*  Sérologies virales : HSY, CMV, EBY, sérothéque

* Sérologies bactériennes : Mycoplasme pneumonize, Chlamydia pneumonize, Campylobacter jejuni et
fetus, Borrelia burgdorferi...

* EMG : recherche d'une forme démyélinisante (AIDP) ou axonale (AMAN, AMSAN) ou syndromes associés

Grille de suivi pendant I’hospitalisation

J1 J2 3 J4

FC

FR / ampliation thoracique
TA

Fonction urinaire

Traitements

® |2 IV : a debuter d'emblée si GBS disability score 2 3 ;2 gfkg en 2 3 5 jowrs a discuter, sans urgence

* Traitement antalgigue - paracetamol / AINS / nalbuphine /morphine puis 2n 2éme intenticn traitement
des douleurs neurcpathiques [clonazepam, gabapentine...)

®  Prise en charge digestive : alimentation autorisée si pas de trouble de la deglutition et conscience
normazle. 5i présence de trouble de |z déglutition, voix nasonnée : pose d'une SNG

®*  Prise en charge rééducative : kinésithérapeute

GBS disability score
Paires craniennes atteintes

EMG

A partir du moment ou la phase de récupération est débutée, peu de risque d’aggravation.

Surveillance

* Scope comtinu FC, FR, TA

*  Cardiague : FC, TA, dysautonomie [HTA, brady/tachycardie, rash cutang, RAU__) /2h

@ Respiratoire : FR, ampliation thoracique, CV 73
*  Meurologigus : testing musculaire et examen des paires criniennes (trouble de |z déglutition, reflese de
toux] x 1/ jour, MRC et GBS disability score x 1/ jour

Suivi a long terme
Prise en charge en centre de rééducation si besoin
Neurologique : M1 M3 M6 M12 et selon I'évolution avec nouvelle consultation a I'entrée en
école primaire ou au colléege selon I'age
EMG : a discuter selon évolution
Biologique : contrdle des sérologies positives et des anticorps anti-gangliosides positifs a M1

Cheuret.e@chu-toulouse.fr
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