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PIDC 
• Groupe hétérogène de neuropathies: 

– Plutôt  Symétriques 

– Sensitives et motrices 

– Acquises 

– Démyélinisantes 
 

• Evolution imprévisible 
 

• Etiologie: 

–  dysimmunitaire 

– Médiation inflammatoire 



Epidémiologie 
• Neuropathie rare: 

– Prévalence 6-7/100.000 entre 70-80 ans 

– 5% des neuropathies 

– 10-20% des neuropathies chroniques 

 

• Prédominance masculine: 2.3/1 

 

• France: 

– Environ 200 nouveaux cas/an 

– Environ 1500 patients atteints 



Epidémiologie PIDC 



PIDC: Profil Evolutif 
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Diagnostics différentiels 

 



Forme classique de PIDC. 

• Déficit moteur  prédominant dans 80%: 

– Des 4 membres 

– Symétrique 

– Proximal>Distal 

– Installation progressive sur plus de 2 mois. 
 

• Aréflexie 
 

• Troubles sensitifs: 

– Atteinte profonde> superficielle 
 

• Atteinte possible des nerfs crâniens 
 

• Tremblement postural et d’action possible 

 



PIDC: Examens Complémentaires 

• ENMG 
 

• Ponction Lombaire 
 

• Potentiels Evoqués 
 

• Imagerie  
 

• Biopsie nerveuse 



PIDC: Critères ENMG 

• Présence d’un bloc de conduction 

• Diminution des VCM 

• Augmentation des latences distales motrices 

• Abolition ou Augmentation de la latence des 
ondes F 

 

• Pour simplifier: 

– Présence de 4 anomalies avec 2 critères 



Bloc de conduction 







PIDC: Critères ENMG 



Potentiels Evoqués Somesthésiques 

 



IRM: Epaississement des racines. 



Biopsie nerveuse 

• Démyélinisation segmentaire 

• Bulbe d’oignon 

• Œdème endoneural 

• Infiltrats inflammatoires perivasculaires 

• Perte axonale 



Phénotypes des PIDC 



Formes topographiques de PIDC 
• Formes distales pures 

 

• Formes motrices pures 
 

• Formes sensitives pures 
 

• Formes sensitives proximales 
 

• Formes multifocales 
 

• Formes subaiguës 
 

• Formes à début brutal 



Formes sensitives de PIDC 

• Formes purement sensitives clinique et ENMG. 

• PISC: 

– Utilité des PES, de la PL, de l’IRM 



• Déficit distal 

– Sensitif 

– Sensitivo-moteur. 

 

• Démyélinisation à prédominance distale: 

– TLI<0.2 

 



Distal Acquired Demyelinating Symmetric 
Neuropathy: DADS. 

ENMG: 
Démyélinisation à prédominance distale 
TLI<0.2 

Absence de Gammapathie et de sécrétion Anti-MAG 

Katz, Neurology 2000;54:615-620 



Formes motrices de PIDC 

• <5% des cas. 

 

• Aggravation sous corticothérapie 

 

• Overlap avec NMMBC? 



Formes sensitives de PIDC 

• 10% des cas. 
 

• Clinique: 

– Paresthésies distales 

– Ataxie proprioceptive 
 

• Diagnostic: ENMG 

– Signes de démyélinisation sur les troncs moteurs 

– Diminution de l’amplitudes des potentiels sensitifs 



PIDC Multifocale 

• Syndrome de Lewis Sumner 

• MADSAM: 

– Multifocal Acquired Demyelinating Sensory And 
Motor Neuropathy 





Syndrome de Lewis et Sumner: 
• Déficit moteur:  

– Asymétrique  

– Distal > Proximal  

– MS > MI (78%)  

– Atteinte proximale occasionnelle: 

• Nerf phrénique, supra-scapulaire  

• Déficit sensitif: 

– Distal 

– Toutes les modalités 

– Second plan/moteur 

• ROT: 

– Abolition focale  

• Evolution: Rémittente ou progressive 

 



Syndrome de Lewis Sumner 
• ENMG: 

– Blocs de conduction multifocaux  

– VCN: Ralentissement hétérogène 

• Atteinte VCM et VCS 

– LDM: Allongement   
 

• Ponction lombaire: 

– Protéinorachie <100 mg/dL  
 

• Immunologie:  

– IgM anti-GM1 toujours Négatifs  
 

• IRM: 

– Hypersignal T2 en proximal  du plexus brachial 



Syndrome de Lewis Sumner 

• Corticothérapie: 

– JAMAIS CAR AGGRAVATION 

 

• Immunoglobulines IV: 

– Cures de 2 g/kg 



• Rechute après 8 semaines 
 

• Formes moins sévère sur le plan moteur 
 

• Pas d’atteinte des nerfs crâniens 
 

• Pas de signes dysautonomiques 
 

• Pas de nécessité de ventilation 
 

• ENMG: 

– VCN plus altérées 



PIDC avec Ac anti-NF155 

• Déficit moteur distal. 
 

• Ataxie proprioceptive. 
 

• Tremblement  postural et d’intention invalidant. 
 

• Résistance aux  IgIV. 





Anticorps anti-NF155 



PIDC: Maladies associées 
• Dyscrasies lymphoplasmcytaires: 

– Lymphomes: 

– Waldenström 

– POEMS syndrome 

• Néoplasies solides: 
– Mélanome malin 

– Syndromes paranéoplasiques avec Ac anti-Hu 

• Diabète: 
– Association fortuite (Neurology 2009;73:39-45) 

• Infections: 

– HIV, HVC. 

• Greffe: 

• Maladies  inflammatoires systémiques: 
– LEAD, Sarcoïdose, Sjögren, PR.. 

 

 

 



PIDC et Diabète. 

• Risque x 11 chez les patients diabétiques. 
 

• Clinique: 

– Plutôt des formes motrices. 
 

• ENMG: 

– Perte axonale compliquant la démyélinisation. 
 

• Traitement: 

– Efficacité de la corticothérapie 

– Moindre efficacité des IG IV. 

Said, Nature Clin Pract 2007 



PIDC: Pronostic 

• Tout est possible 

– Sans retentissement 

– Handicap sévère 

 

• Mortalité: 3% (Barohn, 1989) 

 

• Effet bénéfique du traitement: 

– 2/3 améliorés ou en rémission 



PIDC: Traitement 

• Corticothérapie. 

 

• Immunoglobulines intra veineuses (IgIV). 

 

• Echanges plasmatiques. 

 

• Immunosuppresseurs. 



Corticothérapie 
• Niveau de preuve: B vs A pour Ig IV 

 

• Per os: 

– 1 mg/kg/j pendant 4-8 semaines 

– 60 mg/j (Vallat et Magy, 2012)  

– Décroissance progressive si efficacité 

• 5mg/2 semaines 

– Arrêt si échec 
 

• Forme IV: 

– Solumedrol: 500 mg 4j/mois pendant 6 mois 

– Dès efficacité, 60 mj/J CS + AZT 



Immunoglobulines: 

• Immunoglobulines IV: 

– Pas de consensus mais des habitudes de prescription 

– 2 cures IG IV (2 g/kg) à 4 semaines d’intervalle 

– Cures successives en fonction de la clinique. 

 

• Immunoglobulines en Sous-cutané: 

– Moindre coût 

– Efficacité comparable 

– Même posologie sur l’intervalle mais fractionné en 3/semaine 

 



Echanges plasmatiques: 

• 10 EP sur 4 semaines. 

 

• Puis en fonction de l’état clinique. 



Immunosuppresseurs 

• Objectif: 

– Réduire la posologie ou la dépendance aux traitements de 
1e ligne 

 

• Possibilités thérapeutiques: 

– IMUREL 

– ENDOXAN 

– CYCLOSPORINE A 

– CELLCEPT 



PIDC et Rituximab. 
• PIDC Réfractaires. 

• Protocole: 

– 375 mg/m2/semaine   QSP: 4 semaines. 
 

• Effet: 

– Dès le 2e mois 

– Pendant 1 an 

– Plus important si CIDP associée à Hémopathie 
 

 

 

 

Benedetti et al. J Neurol Neurosurg Psychiatry 2011;82:306-308 



 



PIDC: Conclusions 

• Plus fréquente qu’attendue. 
 

• Attention aux PIDC avec atteinte axonale à l’ENMG. 
 

• Importance des examens complémentaires pour le 
diagnostic. 
 

• Importance des données neuropathologiques. 
 

• Traitement de 1e intention: 

– Corticothérapie ou Ig IV. 


