Neuropathie démyélinisante ou myélinopathie : ralentissement ou bloc de la conduction nerveuse

Neuropathie axonale ou axonopathie : dégénérescence du prolongement axonal

Neuronopathie ou cellulopathie : dégénérescence du prolongement axonal

Distinction entre neuropathie et neuronopathie :

Arguments cliniques, électrophysiologiques, radiologiques, sérologiques, cytologiques, génétiques

Neuropathie motrice versus neuronopathie motrice

Affections concernant de façon prépondérante ou exclusive le versant moteur :

· Neuropathies (neuropathie motrice multifocale, axonopathie motrice, PRN motrice)

· Neuronopathies (maladie du motoneurone)

· Atteinte de la jonction neuromusculaire

· Myopathies

Asymétrique-motoneurone périphérique et central
· SLA (sporadique, héréditaire, paranéoplasique)

Asymétrique-motoneurone périphérique
· Atrophie musculaire primaire (PMA, variante de SLA)

· Amyotrophie monomélique (syndrome d’Hirayama)

· Polio et syndrome post-polio

Symétrique et proximal
· Atrophie musculaire spinale héréditaire (SMA, chromosome 5q)

· Atrophie musculaire bulbo-spinale (syndrome de Kennedy)

Symétrique et distal
· PNP axonale héréditaire
Faiblesse des mains
· SLA

· MMN

· SMA distale

· Lésion tronculaire (branche motrice thénarienne, branche profonde ulnaire, NIAP, NIA) 

· (Myopathies : Steinert, IBM, myopathie distale)

· (Myasthénie)

Atteinte bulbaire
· SLA

· Atrophie musculaire bulbo-spinale (syndrome de Kennedy)

Douleur

· Amyotrophie diabétique (syndrome de Garland)

Installation rapide

· AMAN (forme motrice de SGB)

· Polio

· Porphyrie

Toxique

· Plomb

· Dapsone

· (Botulisme)

Clinique

Amyotrophie : axonopathie, cellulopathie

Fasciculations groupées ou myokymies : BC persistant

Fasciculations anarchiques + crampes : cellulopathie

Faiblesse musculaire MS >> MI : MMN

Faiblesse musculaire généralisée : AMAN (Campylobacter jejuni, GM1)

Réponse idiomusculaire exagérément vive : MMN (GM1)

Réponse idiomusculaire diminuée, parfois prolongée : axonopathie

ROT diminué proportionnellement à la faiblesse

Electrophysiologie

Neurographie

· Myélinopathie : ralentissement ou bloc de la conduction nerveuse, DDI

· Axonopathie et neuronopathie : neurographie sensitive normale, VCM normales ou presque, pas de BC

· Axonopathie : RAM preuve de la réinnervation terminale

· Neuronopathie : pas de RAM
EMG

· Myélinopathie : fasciculations groupées ou myokymies : BC persistant

· Axonopathie et neuronopathie : fibrillations, pointes positives, fasciculations, appauvrissement des tracés, augmentation du recrutement temporel, PUM de grande taille

Neuropathie sensitive versus neuronopathie sensitive

Neuronopathies sensitives (ganglionopahies)

· Paranéoplasique

· HIV

· Sjögren

· Connectivites

· Idiopathique

· Cisplatine

· Intoxication à la Vit B6 ( ?)

Neuropathies sensitives et neuropathies sensitivo-motrice débutant par l’atteinte sensitive

