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1.  Introduction

 

En 1859, Jean Baptiste Octave Landry de Théizillat 

 

(1)

 

 rapporte 10 cas de
paralysie ascendante entraînant la mort dans 2 cas. Le liquide céphalorachidien
ne sera pas étudié avant 1891 (Wynter et Quincke) 

 

(2)

 

. En 1916, trois
neurologues français Georges Guillain, Jean-Alexandre Barré et André Strohl
décrivent deux cas paralysie aiguë avec aréflexie et paresthésies mais déficit
sensitif objectifs minimes, d’évolution spontanément résolutive. L’analyse du LCR
montre une hyperprotéinorachie sans hypercytose 

 

(3)

 

. 

Le syndrome de Guillain-Barré (SGB) ainsi défini constitue actuellement la
principale cause de paralysie aiguë généralisée 

 

(4)

 

. Son incidence annuelle est
estimée entre 0,6 à 4/100 000 

 

(5-12)

 

. Il est présent dans toutes les régions du
monde, durant toutes les saisons et touche aussi bien l’enfant que l’adulte à tout
âge avec semble-t-il une discrète prédilection pour les hommes (1,5 homme pour
une femme) 

 

(5, 9-11)

 

. Son incidence augmente de façon linéaire avec l’âge 

 

(5,
9-11)

 

. Le caractère épidémique avec augmentation temporaire de l’incidence n’a
été en fait que très rarement rapporté 

 

(10, 12, 13)

 

.

Dans une étude rétrospective, le diagnostic n’était établi que dans 25 % des cas
lors de la première consultation au Service d’Accueil des Urgences 

 

(14)

 

. Or, une
prise en charge thérapeutique précoce influe sur le pronostic 

 

(4, 15-17)

 

.
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2.  Étiologie et physiopathologie

 

2.1.  Facteur déclenchant

 

Le SGB est le prototype de maladie dysimmunitaire postinfectieuse. Dans toutes
les séries, environ 2/3 des patients présentent un épisode infectieux dans les
6 semaines précédent les premiers symptômes 

 

(9)

 

, le plus souvent durant les 1
à 3 semaines précédentes avec une moyenne de 11 jours 

 

(4, 8, 10, 18)

 

. Il s’agit
habituellement d’un syndrome grippal ou gastro-intestinal guéri lors de la
survenue du déficit moteur 

 

(8-10)

 

. 

Les symptômes les plus fréquents 

 

(19)

 

 sont : 

–  Fièvre 52 %. 

–  Toux 48 %. 

–  Mal de gorge 39 %. 

–  Rhinorrhée 30 %. 

–  Diarrhée 27 %. 

Dans la plupart des cas, l’agent infectieux n’est pas identifié. Les agents
infectieux les plus fréquemment rencontrés et pour lesquels il existe une
association prouvée avec le SGB 

 

(18, 20-30)

 

 sont par ordre de fréquence
(sérologies positives en % dans différentes séries) : 

–  Campylobacter jejuni (23 à 45 %). 

–  Cytomégalovirus (8 à 22 %).

–  Mycoplasme pneumoniae (9 %).

–  Epstein Barr Virus (2 à 10 %).

–  Varicelle Zona Virus (1 %).

–  Haemophilus influenzae.

–  HIV.

D’autres agents infectieux précédant le SGB ont été rapportés sans que le lien
avec la neuropathie ne soit formellement établi (Virus Coxsackie, Chlamydia
pneumoniae, Lyme, Chikungunya…).

De nombreuses publications de cas isolées de SGB survenant au décours de vac-
cinations ont été rapportées sans démontrer de lien de cause à effet. La vacci-
nation antigrippale semble être associée à une très faible augmentation
significative du risque de survenue du SGB 

 

(31, 32)

 

 estimée à un cas supplémen-
taire de SGB pour un million de personnes vaccinées. D’autres vaccinations, tel
que la vaccination contre l’hépatite B et la poliomyélite, ont été incriminées 

 

(33-
35)

 

 mais non confirmées dans d’autres études 

 

(36-42)

 

. Le vaccin antirabique
préparé à partir de tissus cérébraux animal entraîne une augmentation significa-
tive du risque de SGB probablement du fait d’une contamination par la myéline

 

(43)

 

. Le risque de récidive de SGB après vaccination ne semble pas significative-
ment plus élevé 

 

(41)

 

. 
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D’autres situations précédant la survenue, ou associé au SGB ont été rapportés,
dont certaines documentées. Un certain nombre de cas de SGB ont été observés
durant la grossesse et le post-partum 

 

(44, 45)

 

, mais aussi après anesthésie
péridurale, exposition à des agents thrombolytiques, ou au cours de lymphome,
en particulier Hodgkinien, ou du syndrome de restauration immunitaires 

 

(46-59)

 

.
L’association causale entre traumatisme ou intervention chirurgicale et SGB reste
très incertaine. 

 

2.2.  Physiopathologie

 

Jusqu’à très récemment, le terme de SGB était équivalent à celui de
Polyradiculonévrite Aiguë Démyélinisante ou Polyneuropathie Démyélinisante
Inflammatoire Aiguë (AIDP) des anglo-saxon, faisant référence au données
anatomopathologiques du SGB.

En effet, en 1969 Asbury et al 

 

(60)

 

 ont pu réaliser une étude post mortem sur
19 patients décédés de SGB à la phase aiguë de leur maladie. Ils ont ainsi
déterminé l’existence de lésions typiques disséminées au niveau des nerfs
périphériques. Des infiltrats inflammatoires sont distribués au hasard des nerfs
crâniens, des racines et de tous les nerfs périphériques 

 

(60-62)

 

. Les fibres
nerveuses montrent une perte segmentaire de la myéline tandis que les axones
sont préservés : c’est la lésion caractéristique de « démyélinisation segmentaire
primaire » de la polyradiculonévrite aiguë démyélinisante.

L’AIDP serait une affection auto-immune réactionnelle à un événement le plus
souvent infectieux résultant d’une réponse immunitaire croisée. 

En effet, de nombreuses études portant chez l’homme et l’animal confirme le
rôle d’une réponse immunitaire aberrante dirigée contre les nerfs périphériques
induite par une infection 

 

(10, 63-69)

 

.

L’hypothèse actuelle de mimétisme moléculaire implique une homologie entre
les épitopes antigénique de certains liposaccharides bactériens ou viraux et
certains constituants des nerfs périphériques. Deux mécanismes initiaux non
exclusifs sont évoqués 

 

(8-10)

 

 : 

–  L’activation croisée de Lymphocytes T autoréactifs contre des antigènes de
surface membranaires de la cellule de Schwann entraînerait l’activation et l’afflux
de macrophage. Le macrophage activé est l’acteur majeur de la démyélinisation

 

(70)

 

.

–  Une autre hypothèse non exclusive de la précédente ferait initialement
intervenir la fixation d’anticorps croisé autoréactif contre des antigènes de
surface des cellules de Schwann entraînant l’activation du complément. 

Le mécanisme lésionnel prend fin avec l’avènement de réponses immunitaires
régulatrices. La réparation et la remyélinisation rapide est alors possible. 

Dans certains cas, lorsque la réaction dysimmunitaire est sévère et prolongée, la
démyélinisation peut s’accompagner d’une perte axonale secondaire 

 

(60, 62, 71-
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73)

 

. La sévérité de la perte axonale secondaire dans le SGB va être déterminante
dans la vitesse de récupération, le déficit séquellaire et le pronostic final. D’où
la nécessité d’établir un diagnostic précoce et débuter rapidement un traitement
approprié.

 

2.3.  Extension du cadre nosologique du SGB

 

En 1986, Feasby et al. 

 

(74)

 

 rapportent cinq cas de patients atteints de SGB inha-
bituel par leur début suraigu, par leur évolution rapide conduisant à une paraly-
sie complète en quelques jours et par leurs caractéristiques électrophysiologiques
avec des nerfs électriquement inexcitables dès les premiers jours, orientant vers
une atteinte axonale précoce. L’étude anatomopathologique de ces cas révéla
une dégénérescence axonale de type wallérienne extensive avec peu de démyé-
linisation et peu d’inflammation associée. Au vu de ces données, l’existence de
formes primitivement axonale de SGB est évoquée. Ce concept de SGB axonal
sera confirmé par plusieurs publications ultérieures, avec des formes sensitivo-
motrices ou AMSAN 

 

(64)

 

 telles que celles initialement décrites par Feasby, et des
formes purement motrice ou AMAN initialement décrites dans des populations
rurale en Chine durant les mois d’été chez l’enfant 

 

(13, 75)

 

.

À côté de ces formes antatomo-cliniques axonales, différents tableaux cliniques
sont actuellement clairement reconnus comme des variantes du SGB. Il en est
ainsi du tableau associant ophtalmoplégie, ataxie et aréflexie décrits dès 1956
par Miller Fischer 

 

(76)

 

 et des SGB avec atteinte prédominante des nerfs crâniens

 

(77-79)

 

, les rapprochant du Syndrome de Miller Fischer.

 

2.4.  Anticorps antiganglioside

 

Les gangliosides sont concentrés au niveau des membranes plasmatique dans le
système nerveux. Leur distribution varie selon leur composition, certains étant
localisés au niveau du système nerveux central, d’autres sont spécifiques du
système nerveux périphérique, situé soit sur l’axone, soit sur les cellules de
Schwann. 

Différents facteurs déclenchants du SGB, tels que les infections à Campylobacter
jejuni, peuvent induire la synthèse d’anticorps antigangliosides par homologie
entres les épitopes antigéniques de certains liposaccharides bactériens ou viraux
et certains gangliosides 

 

(80)

 

. 

Les anticorps antigangliosides sont d’une grande diversité et leur présence dans
le sang au cours du SGB varie de façon considérable de 5 à 60 % des cas selon
les équipes 

 

(81)

 

. De plus, ces anticorps sont pour la plupart non spécifiques et
sont aussi présents dans la population générale jusque dans 50 % des cas. Ainsi
la preuve directe de leur intervention dans la pathogénie du SGB reste le plus
souvent à prouver.

Cependant, il apparaît actuellement que certains autoanticorps antigangliosides
sont spécifiques d’un sous-groupe défini, homogène et bien identifiable, de SGB.
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C’est le cas pour les IgG anti GQ1b associés au syndrome de Miller Fisher, et les
IgG anti GM1, anti GD1a et anti GD1b pour les formes axonales de SGB 

 

(8-10,
80-82)

 

. 

 

2.5.  Facteur de susceptibilité individuelle

 

Des facteurs de susceptibilité individuelle sont évoqués car seulement 1 patient
sur 1 000 présentant une infection à Campylobacter jejuni développe un SGB.
Jusqu’à présent, ils n’ont pas été identifiés 

 

(10, 83, 84)

 

.

 

3.  Présentation clinique

 

En Europe et Amérique du nord, il s’agit dans 90 % des cas de la forme
sensitivo-motrice démyélinisante ou AIDP 

 

(85)

 

. 

Dans la forme typique, le diagnostic est facilement évoqué devant un déficit
moteur ascendant rapidement progressif avec aréflexie. Il sera conforté par la
ponction lombaire devant l’existence d’une hyperprotéinorachie sans
hypercytose.

 

3.1.  L’évolution du SGB se fait suivant 3 phases

 

Dans 2/3 des cas les symptômes s’installent après un épisode infectieux. 

La phase d’extension du déficit atteint son maximum le plus souvent en deux
semaines (60 à 70 %). Par définition, elle ne dépasse pas les quatre semaines 

 

(4,
10, 86-88)

 

. L’évolution et la sévérité de la maladie sont variables, le déficit
moteur pouvant parfois s’installer de façon extrêmement rapide nécessitant une
assistance ventilatoire dans les 24 à 48 h suivant les premiers symptômes.

 

La phase de plateau

 

 est de durée variable, de quelques jours à plusieurs
semaines ou mois.

 

La phase de récupération

 

 est habituellement plus lente. Elle peut être de
plusieurs semaines ou mois selon la sévérité du tableau et le degré de perte
axonale secondaire.

 

3.2.  Premiers symptômes

 

Des paresthésies distales symétriques à type de picotement, de fourmillement et
une sensation discrète d’engourdissement des doigts et des orteils constituent
habituellement les premiers symptômes. Ils sont rarement absents au cours de
la maladie.

 

3.3.  Déficit moteur

 

Dans les heures et les jours qui suivent, apparaî un déficit moteur plus ou moins
symétrique ascendant, débutant habituellement aux membres inférieurs pour
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atteindre secondairement les membres supérieurs. Les muscles proximaux autant
que distaux sont intéressés. 

Les muscles du tronc, intercostaux, de la nuque et les nerfs crâniens peuvent être
atteints ultérieurement.

Une diplégie faciale survient dans 50 % à 70 % des cas. L’atteinte d’autres nerfs
crâniens est moins fréquente et survient habituellement ultérieurement, après
que les bras et le visage soient touchés 

 

(10)

 

. Une atteinte oculomotrice n’est
présente que dans 15 % des cas et les pupilles sont exceptionnellement
aréactives.

 

3.4.  Hypo ou aréflexie généralisée

 

La diminution, puis l’abolition des reflexes ostéotendineux, est retrouvée dans
90 % des cas. Rarement, seuls les réflexes achilléens sont abolis durant la
première semaine de la maladie. 

 

3.5.  Douleur

 

Différent type de douleurs sont rapporté dans le SGB et peuvent survenir à
différentes phases de la maladie. Initialement dans 50 à 90 % des cas 

 

(10)

 

, les
patients se plaignent de douleurs rachidiennes dorso-lombaires invalidantes qui
peuvent précéder l’atteinte motrice de plusieurs jours. Il peut s’agir de douleurs
musculaires à type de courbatures au niveau du dos des hanche et des cuisse,
mais aussi de douleur radiculaire, de méningisme ou de dysesthésies à types de
brûlures des extrémités.

La douleur est sévère et difficilement contrôlée dans 50 % des cas.

 

3.6.  Un déficit sensitif limité

 

Durant les premiers jours, les signes sensitifs sont essentiellement subjectifs à
type de paresthésies. Après une semaine d’évolution, un déficit sensitif objectif
souvent modéré apparaît. Il concerne préférentiellement la sensibilité vibratoire
et la perception du sens de position.

 

3.7.  Dysautonomie

 

Il s’agit d’une complication sévère du Guillain-Barré qui survient dans la moitié
à deux tiers des cas 

 

(8-10, 89, 90)

 

. Elle survient plus fréquemment chez les
patients tétraplégiques avec défaillance respiratoire ou atteinte bulbaire 

 

(91)

 

, et
constitue une cause importante de décès dans la formes sévère du SGB 

 

(92)

 

.

Les manifestations les plus fréquentes sont la tachycardie sinusale plus rarement
la bradycardie, l’hypertension et l’instabilité tensionnelle avec épisodes
hypotensifs 

 

(92-95)

 

. La labilité tensionnelle et les variations importantes du
rythme cardiaque (de plus de 30 bpm sur 24 h) constituent des facteurs de
risques indépendants d’arythmie 

 

(92)

 

.
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Bradyarythmie et asystolie peuvent survenir aussi bien chez des patients très
déficitaires que chez des patients ambulatoires. Un monitorage rapproché à la
recherche de dysautonomie est donc nécessaire chez tous les patients atteint de
SGB.

La rétention urinaire survient dans environs 15 % de cas peu après l’apparition
du déficit moteur. Elle est le plus souvent transitoire et régresse en quelques
jours.

Constipation, iléus et anomalie de la sudation sont fréquents. 

 

3.8.  Handicap maximal très variable

 

Au cours de l’évolution du SGB, environs 20 à 30 % des patients restent
ambulatoires, 50 % sont confinés au lit ou au fauteuil, et 30 % évoluent plus
rapidement, développant une atteinte des muscles respiratoires et bulbaires
nécessitant intubation endotrachéale et ventilation mécanique 

 

(88, 93, 96, 97)

 

.

 

4.  Affirmer le diagnostic

 

Afin de faciliter le diagnostic, des critères ont été établis, reposant sur la
présentation clinique, l’étude du LCR et l’électrophysiologie 

 

(Tableau 1)

 

 

 

(8, 10,
86)

 

. 

En pratique courante, le diagnostic est initialement établi et le traitement débuté
en urgence sur les données cliniques et l’étude du LCR, sans attendre l’étude
électrophysiologique. 

Tableau 1 – Critères diagnostiques

Items nécessaires au diagnostic : 
– Déficit moteur progressif touchant les 4 membres (pouvant débuter par un déficit isolé des
membres inférieurs).
– Aréflexie (ou diminution des ROT).

Items fortement évocateurs : 
– Progression des symptômes sur quelques jours à 4 semaines.
– Relative symétrie des symptômes.
– Signes ou symptômes sensitifs modérés.
– Atteintes des nerfs crâniens, en particulier diplégie faciale.
– Dysautonomie.
– Douleurs (souvent présentes).
– Absence de fièvre au début.
– Hyperprotéinorachie avec moins de 10 éléments/mm3.
– Tableau électrophysiologique typique.
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4.1.  Le LCR peut être normal au cours des 2 premières semaines

Dans les premiers jours, la protéinorachie est souvent normale, mais à la fin de
la deuxième semaine l’hyperprotéinorachie est présente dans plus de 90 % des
cas (98). Elle est habituellement comprise entre 0,5 et 1,5 g/L et le liquide est
acellulaire avec moins de 10 éléments nucléés par mm3. Dans 10 % des cas, il
existe une réaction lymphocytaire modérée entre 10 et 50 éléments/mm3 qui
diminue rapidement en 2 à 3 jours. L’hyperprotéinorachie atteint son maximum
en 4 à 6 semaines et peut rester élevée durant plusieurs semaines. Dans moins
de 10 % des cas, elle reste normale tout au long de l’évolution. 

4.2.  Autres examens biologiques

Les examens biologiques de routine sont habituellement normaux hormis une
élévation des transaminases rapportée dans 10 à 40 % des cas (96, 99), et dans
25 % des cas une hyponatrémie par sécrétion d’ADH (4).

Le dosage des anticorps antigangliosides a un intérêt limité en pratique
courante, il peut aider au diagnostic des sous-groupes de SGB. Parmi les
anticorps anti-gangliosides, seul le dosage des anti-GQ1b sensible et spécifique
peut avoir un intérêt diagnostique dans certaines présentations cliniques (81).

4.3.  Apport de l’étude électrophysiologique

L’étude électrophysiologique permet de confirmer l’atteinte du système nerveux
périphérique, contribue au diagnostic de SGB et à sa classification dans les
différents sous types (AIDP, AMAN, AMSAN) (9, 100). Elle a aussi une valeur
pronostique (101).

Les anomalies électrophysiologiques sont décalées dans le temps par rapport à
la clinique. Les signes de démyélinisation peuvent n’apparaître qu’après
2 semaines et évoluent sur 5 à 8 semaines (102). Il peut être intéressant de
répéter l’examen à distance lorsque le premier n’est pas contributif. Au cours de
l’évolution, les anomalies s’étendent à d’autres troncs nerveux et le tableau
électrophysiologique continue à s’accentuer, y compris lorsque le patient
récupère cliniquement.

5.  Formes cliniques particulières et variantes du syndrome 
de Guillain-Barré 

À côté du tableau clinique de SGB typique, de nombreuses présentations
cliniques ont été décrites, posant souvent des difficultés diagnostiques. 

5.1.  Syndrome de Miller Fisher

Décrit en 1956 par C. Miller Fischer, ce syndrome associe ophtalmoplégie,
aréflexie et ataxie. Il représente 5 % des cas de SGB. Des anticorps anti GQ1b
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sont retrouvés dans 95 % des cas (103). L’hyperprotéinorachie est présente dans
25 % au cours de la première semaine et passe à 84 % durant la 3e semaine
(104). L’EMG est habituellement peu perturbé. 

L’évolution est habituellement considérée comme bénigne mais il est difficile à
un stade précoce de différencier un syndrome de Miller Fisher d’une SGB
descendant débutant. 

Enfin, une atteinte centrale associée à l’atteinte périphérique a été souvent
évoquée au cours du syndrome de Miller Fisher, passant au premier plan dans
un tableau clinique reconnu sous le nom de rhombencéphalite postinfectieuse
de Bickerstaff (105). 

5.2.  Forme descendante

Dans environ 14 % des cas, les symptômes débutent au niveau des nerfs crâ-
niens, ou des membres supérieurs, avant de se généraliser avec une progression
descendante et une atteinte axiale et proximale prédominante. L’atteinte respi-
ratoire peut être précoce. La forme pharyngo-cervico-brachiale débute par des
troubles de la déglutition associés à un déficit moteur cervical et proximal des
membres supérieurs respectant les membres inférieurs. Un ptosis ou une ophtal-
moplégie peuvent être présents (78, 79). 

On en rapproche les formes ophtamoplégiques qui peuvent se limiter à une
paralysie oculomotrice isolée (106-108), et sont souvent associées à la présence
d’anticorps antiGQ1b.

II existe vraisemblablement un continuum entre ces différentes entités et le
syndrome de Miller-Fisher (106, 109). 

5.3.  Formes paraparétiques

Elle est caractérisée par un déficit moteur intéressant essentiellement ou
exclusivement les membres inférieurs (78).

5.4.  Formes motrices pures

Des cas de SGB avec atteinte motrice pure, ont été initialement décrits dans une
population rurale en Chine durant les mois d’été chez l’enfant (75). Cette forme
est étroitement corrélée avec une infection à campylobacter jejuni précédant les
symptômes, et à la présence d’anticorps anti GM1, GM1b,GD1a, GalNac-GD1a
dans le serum (110, 111). Les études électrophysiologiques et histologiques ont
montré qu’il s’agissait d’une atteinte axonale et non démyélinisante, amenant au
concept d’AMAN (Acute Motor Axonal Neuropathy). 

On en rapproche les formes axonales sensitivomotrices ou AMSAN, (Acute Motor and
Sensory Axonal Neuropathy) de mauvais pronostic décrites par Feasby et al. (74). 

En Europe, ces formes axonales ne représentent que 5 à 10 % des patients (8-10).
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5.5.  Formes sensitives

Des formes à prédominance sensitive ont été décrites. L’existence de formes
sensitives pures est discutée (9, 112). 

5.6.  Formes dysautonomiques

Des formes débutant par une atteinte dysautonomique ont été décrites (113).
Par ailleurs, des neuropathie aiguës dysautonomiques pures, sont à rapprocher
du syndrome de Guillain Barré. 

6.  Diagnostic différentiel

Des critères ont été établis devant faire évoquer un diagnostic différentiel
(Tableau 2) (10, 86).

6.1.  La myélopathie aiguë : l’urgence diagnostique au service d’accueil 
des urgences

En l’absence de signe supra médullaire, il faudra attentivement rechercher un
niveau sensitivo-moteur bien défini. L’existence de troubles vésico-sphinctérien
marqué et précoce bien que non discriminant (une rétention aiguë d’urine
transitoire est présente dans 15 % des SGB) doit faire évoquer une lésion
médullaire. Le diagnostic est d’autant plus difficile que les signes pyramidaux
peuvent manquer au début lors d’une lésion aiguë de la moelle. De plus en cas
de lésion étendue de la substance grise médullaire le déficit moteur reste flasque
avec abolition des ROT. 

Dans les causes compressives, la ponction lombaire ne sera pas discriminante
puisqu’elle montrera une hyperprotéinorachie, par ailleurs elle risque d’aggraver
une compression médullaire. 

Tableau 2

Items devant faire évoquer un diagnostic différentiel :
– Atteinte respiratoire sévère contrastant avec un déficit moteur limité au niveau des membres à
la phase de début.
– Symptômes sensitifs sévère avec déficit moteurs limité à la phase de début.
– Troubles vésico-sphinctériens à la phase de début.
– Fièvre à la phase de début.
– Niveau sensitif net.
– Progression lente avec déficit moteur limité sans atteinte respiratoire (CIDP).
– Asymétrie marquée et persistante du déficit moteur.
– Troubles vésico-sphinctériens persistants.
– Hypercytose mononucléé dans le LCR > 50/mm3.
– Hypercytose à polynucléaire dans le LCR.
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Au moindre doute, une IRM médullaire s’impose.

Dans certaines situations, des diagnostic différentiel devront être
évoqués.

6.1.1.  Atteinte inaugurale des nerfs crâniens

6.1.1.1.  AVC vertébro-basilaire

La distinction entre un AVC vertébro-basilaire et une forme descendante de SGB
débutant par l’atteinte des nerfs crâniens et en particulier une ophtalmoplégie
peut être difficile. La persistance ou la vivacité des réflexes et la présence d’un
signe de Babinski permettent habituellement de les différencier. Dans le cas
contraire, l’IRM avec séquences de diffusion permettra le diagnostic.

6.1.1.2.  Méningo-rhombencéphalite infectieuse

L’étude du LCR permet habituellement de faire le diagnostic.

6.1.2.  Forme motrice pure

6.1.2.1.  Botulisme

Devant un tableau de paralysie descendante oculo-bulbaire, la présence de
troubles de l’accommodation, sécheresse buccale, rétention aiguë d’urine,
bradycardie, paralysie pupillaire et l’absence de signes sensitifs sont en faveur
d’un botulisme.

6.1.2.2.  Myasthénie

Le diagnostic sera évoqué face à un ptosis et une ophtalmoplégie, une atteinte
bulbaire prédominante ou une atteinte respiratoire sévère contrastant avec un
déficit moteur limité au niveau des membres. Les ROT sont conservés, et le
déficit moteur peut être fluctuant. Le test aux anticholinestérasiques d’action
rapide peut permettre de poser le diagnostic au service d’accueil des urgences.

6.1.2.3.  Poliomyélite antérieur aiguë

Le poliovirus, devenu extrêmement rare, a été remplacé par des Entérovirus et
le virus West Nile. Le tableau est purement moteur, aréflexique et asymétrique.
Il est accompagné de fièvre et de symptôme méningo-encéphalitique. L’étude du
LCR montrera une pléïocytose.

6.1.2.4.  Polymyosite aiguë

L’existence de douleurs musculaires, d’un syndrome inflammatoire biologique et
d’une élévation des CPK permettent d’évoquer le diagnostic. 

6.1.3.  Présentation asymétrique 

Possible au début de la maladie, sa persistance au cours de l’évolution doit faire
rechercher un diagnostic différentiel. 
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6.1.3.1.  Maladie de Lyme

L’existence d’une méningite avec pléïocytose lymphocytaire et la sérologie feront
le diagnostic.

6.1.3.2.  Méningite carcinomateuse

Elle peut se révéler par un déficit moteur relativement symétrique mais le mode
d’installation « un membre après l’autre », la prédominance distale et les radi-
culalgies des membres supérieurs sont évocatrices. En effet, les radiculalgies sont
fréquentes aux membres inférieurs dans le SGB mais inhabituelles au niveau des
membres supérieurs. L’étude du LCR montre une hyperprotéinorachie mais
l’hypercytose n’est pas constante. Une hypoglycorrachie peut être retrouvée. 

6.1.3.3.  Multinévrite

Les multinévrites au cours des vascularites nécrosantes peuvent être
confondantes. Le LCR est le plus souvent normal. 

6.1.4.  Pléïocytose du LCR

L’existence d’une pléïocytose supérieure à 50 éléments oriente vers une
méningoradiculite. On recherchera entre autre une maladie de Lyme, une
poliomyélite antérieure aiguë à entérovirus ou West Nile ou une méningite
carcinomateuse en fonction du contexte. 

L’hypercytose est fréquemment associée au SGB secondaire à l’infection HIV.

Une augmentation des polynucléaires neutrophiles doit faire rechercher une
méningoradiculite à CMV. 

6.1.5.  En fonction du contexte…

Au cours du diabète, la survenue de neuropathies aiguës est possible, ainsi que
lors de la dénutrition, de l’intoxication alcoolique chronique. 

En Australie, Afrique du Sud et Amérique du Nord, une neuropathie aiguë liée
à une toxine salivaire des tiques, « la paralysie des tiques » a été fréquemment
décrite et est responsable de tableaux cliniques similaires au SGB. 

Dans les pays en voie de développement, des cas de diphtérie compliqués de
neuropathie aiguë démyélinisante sont encore décrits. 

La consommation de poissons tropicaux contaminés par la ciguatoxine, la
saxitoxin, la tetrodotoxine contenues dans les massifs coralliens entraine des
tableaux similaires au SGB avec atteinte des nerfs crâniens. Les signes sensitifs
sont en premier plan. 

D’autres diagnostics différentiels plus rares sont rapportés dans la littérature
(Tableau 3) (9, 114).
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7.  Prise en charge au Service d’Accueil des Urgences

7.1.  Confirmer le diagnostic

Une fois le diagnostic évoqué, la priorité sera d’éliminer le diagnostic différentiel
d’atteinte médullaire aiguë pouvant justifier, dans le cas d’une compression,
d’une prise en charge chirurgicale en urgence. Au moindre doute, une IRM
médullaire devra être réalisée, en urgence, avant réalisation de la ponction
lombaire. 

De la même façon, s’il existe des arguments pour un AVC vertébro-basilaire, une
IRM cérébrale devra être réalisée en urgence, compte tenu des avancées
thérapeutiques dans ce domaine. 

La ponction lombaire permettra de conforter le diagnostic en cas de dissociation
albumino-cytologique, et d’écarter de nombreux diagnostics différentiels. 

Le bilan biologique permettra essentiellement la recherche de diagnostic
différentiel, ou d’identifier les facteurs déclenchants du SGB. La ponction
lombaire et les prélèvements sanguins en particulier sérologiques doivent être
réalisés avant l’initiation des traitements immunomodulateurs qui peuvent
modifier les résultats. 

7.2.  Évaluer la gravité 

La gravité précoce au cours du SGB est liée à l’atteinte respiratoire, aux troubles
de déglutition, et aux troubles dysautonomiques. 

L’examen clinique précisera les capacités de déglutitions, et s’efforcera d’évaluer
les fonctions ventilatoires : ampliation thoracique, efficacité de la toux, force
musculaire axiale et proximale des membres supérieurs, comptage en apnée.
Une gazométrie artérielle, une radiographie pulmonaire, et au mieux, une
capacité vitale sera réalisée aux urgences. Ces examens doivent être répétés
pluriquotidiennement à la phase aiguë. Le monitorage de la tension artérielle et

Tableau 3

Diagnostics différentiels de SGB :
– Atteintes centrales : Myélopathie aiguë, AVC du tronc cérébral, Rhombencéphalite.
– Myasthénie aiguë.
– Causes infectieuses : Polyomyélite antérieure aiguë, West Nile, Enterovirus, HIV, CMV, Lyme,
diphtérie, botulisme, trichinoses.
– Maladies de système : vascularites, polymyosites.
– Toxiques : Paralysie des Tiques, baie de Neprun, morsure de serpent, poissons tropicaux
(Ciguatoxine, saxitoxin, tetrodotoxine), métaux lourds (arsenic, thallium or), organophosphorés.
– Troubles métaboliques : hypophosphatémie, hypermagnésémie.
– Maladies congénitales : Refsum, Porphyrie, paralysie périodique dyskaliémique, déficit en Maltase
acide.
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de la fréquence cardiaque est indispensable et permettra de mettre en évidence
des signes de dysautonomie (Tableau 4). 

7.3.  Orienter le patient

L’hospitalisation au sein d’une équipe multidisciplinaire expérimentée est néces-
saire afin de prendre en charge et prévenir les complications potentiellement fata-
les. La présence d’une unité de soins intensifs à proximité est indispensable (115). 

En présence de ces signes de gravité, une admission en unité de soins intensifs
s’impose : 

–  Progression rapide du déficit moteur.

–  Atteinte respiratoire, toux inefficace.

–  Atteinte bulbaire et diplégie faciale.

–  Dysautonomie.

–  Complications intercurrentes (thrombose veineuse profonde, embolie
pulmonaire, sepsis, infarctus du myocarde).

7.4.  Mesures thérapeutiques à entreprendre aux urgences

En présence de troubles de la déglutition, les apports per-os seront suspendus. 

En cas de défaillance respiratoire, une intubation orotrachéale avec ventilation
mécanique peut être nécessaire dès l’admission (116, 117). Les critères d’intu-
bation habituellement admis dans la littérature sont : 

–  Atteinte bulbaire sévère.

–  Capacité vitale inférieure à 20 mL/kg ou 1 L.

–  Pression inspiratoire maximale inférieure à 30 cm H2O.

–  Pression expiratoire maximale inférieure à 40 cm H2O.

–  Réduction de plus de 30 % de la capacité vitale initiale.

–  PaO2 >70 mm Hg en air ambiant.

Le traitement spécifique devra être initié le plus précocement possible, afin
d’améliorer le pronostic vital et fonctionnel (4, 15-17). Il repose sur les échanges
plasmatiques ou les immunoglobulines intraveineuses, qui ont montré une
efficacité équivalente (118).

Tableau 4 – Surveillance initiale du SGB

– Fréquence respiratoire et capacité vitale.
• Toutes les 2-4 h au début.
• Toutes les 6-12 h durant la phase de plateau.

– Monitorage continu de la tension artérielle, de la fréquence cardiaque et de l’ECG initialement.
– Recherche régulière de dysautomonie : fréquence cardiaque, tension artérielle, pupilles, iléus,
initialement toutes les 2 à 4 h, puis toutes les 6-12 h à la phase de plateau.
– Recherche de troubles de la déglutition.
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Les indications et modalités communément admises sont les suivantes : 

–  pour les patients incapables de marcher ou ventilés, 5 jours d’immunoglobu-
lines à 0,4g/kg/j, ou 5 échanges plasmatiques (5 volumes plasmatiques) sur
2 semaines. 

–  pour les patients ambulatoires, le bénéfice du traitement dans la littérature est
incertain. Un traitement par IgIV 0,4g/kg/j pendant 3 jours ou 2 échanges
plasmatiques peut être proposé. 

8.  Conclusion

Malgré des traitements spécifiques et les progrès de la réanimation, le SGB reste
une affection sévère, 3 à 10 % des patients décèdent (91, 93, 94, 96, 119) et
20 % sont incapables de marcher à 6 mois (120). La précocité du diagnostic et
une prise en charge spécialisée rapide contribuent à un meilleur pronostic. Un
retard diagnostique ou la méconnaissance des diagnostics différentiels peuvent
avoir des conséquences dramatiques. Le rôle du médecin des Urgences est donc
essentiel dans cette pathologie. 
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