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Liens d’intérêts
en relation avec cette présentation

Aucun  lien avec cette présentation
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Sclérose Latérale Amyotrophique SLA
Maladie de Charcot 

Sclérose du Faisceau cortico spinal Amyotrophique
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Connue depuis 1830 mais diagnostiquée en 1869
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Paralysie progressive

A ce stade, le diagnostic de SLA est 
extrêmement facile
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SLA: 2 formes classiques

Début distal asymétrique:

NMp>NMc aux MS
NMc>NMp aux MI

Survie à 1 an: 75%
Survie à 10 ans: 10%

20-25 % des cas.
Plutôt  la femme <65 ans.

Médiane de survie: 22 mois
–Survie à 10 ans : <3% 
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Quelques phénotypes de SLA
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Quelques présentations inhabituelles de 
maladies du motoneurone
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Mr Vaz_Lu
• Homme de 55 ans

• Aucun Antécédent personnel et familial

• HDLM:
• Troubles de la marche d’installation insidieuse  et d’évolution 

progressive depuis 2005.

• Consultation en 2009 pour aggravation des troubles moteurs 
avec une atteinte du MSG

• Examen clinique:
• Hémiplégie gauche
• Protraction de la langue déviée à gauche
• ROT vifs G>D
• Trépidation gauche
• Amyotrophie main gauche sur la loge thénarienne
• Aucun trouble sensitif
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Quels examens complémentaires? 
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• IRM cérébrale et médullaire: Normales
• Pas de lésion vasculaire et de la substance blanche
• Pas d’anomalie de signal de la moelle épinière

• ENMG:
• Signes neurogènes dans le CAP, Tibial Antérieur gauche
• Discrète activité spontanée Biceps brachial, CAP, Tibial antérieur gauches 

• Ponction Lombaire: Normale
• Protéinorachie: 0.6 g/L
• Pas de bande oligoclonale
• Pas de cellule

• Biologie : Normale
• Enzymes musculaires
• Immunofixation
• Serologies: HIV, VDRL-TPHA, HTLV1, HBV, HCV
• TSH
• Hexosaminidase

• BGSA: Pas de dépôt amyloïde
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Quel est votre
diagnostic?
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Syndrome de Mills
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SLA hémiplégique: Syndrome de Mills
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Syndrome de Mills: Algorithme
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Mr Las.48 ans
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Mr Las. 48 ans
• Antécédent: Nystagmus congénital

• Profession: Ouvrier qualifié en usine

• Consulte pour un déficit de l’épaule gauche indolent, qui se majore.

• Date de Début en 2000 (37 ans)
• Brûlures de l’épaule gauche
• Evolution progressive

• Juillet 2011: Gène pour lever de la main gauche des charges légères
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Examen clinique: Juillet 2011
• Fasciculations MSG

• Amyotrophie de l’épaule gauche et de la main gauche 
• Testing à 3 pour l’épaule et le triceps gauche

• Discrète atrophie et déficit moteur de l’épaule droite

• ROT diminués aux MS

• Hypoesthésie bord externe bras et avant-bras gauche

• Pas trouble bulbaire

• Trépidation pied gauche épuisable
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Que souhaitez vous savoir? 
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Biopsie musculaire Deltoïde Droit (04-2012)
• HISTO-ENZYMOLOGIE-ATPASES-ENZYMES OXYDATIFS-NOIR 

SOUDAN-PHOSPHORYLASE:
• Réactions normalement positives.

• HEMATEINE-EOSINE-TRICHROME:
• Très nette irrégularité du calibre des fibres entre elles. 
• Toutes ces cellules se regroupent pour réaliser une atrophie fasciculaire 

sévère typique
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2013-2017: Poursuite aggravation

• Essais thérapeutiques:
• Immunoglobulines IV: aucun résultat
• Corticothérapie: Aucune amélioration

• Mars 2017:
• Atteinte MIG: Entorse facile
• Déficit moteur MSD et MSG à prédominance proximale
• Perte autonomie
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Juin 2017: Nouvelle IRM médullaire
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Quel est votre
diagnostic?
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Snake Eyes syndrome: Forme classique
• Prédominance masculine: 86%

• Age de début: 37.3 ± 14.4 ans

• Déficit moteur pur:
• Proximal ou distal (45/55%)
• Plutôt bilatéral (86%)

• Facteur déclenchant: Effort ou activité physique

• Phase de progression pendant 5.5 ± 6.4 ans puis plateau

• Snake Eyes:
• 1 à 4 étages entre C2-C7
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Diagnostic différentiel devant un « Snake Eyes »

• Spondylopathie cervicale

• Vasculaire
• Maladie d’Hirayama
• Ischémie médullaire

• infectieux:
• West Nile
• Dengue
• HIV
• VZV

• Inflammatoire
• Syndrome de Devic
• Myelopathie paranéoplasique
• Hopkin’s syndrome
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Quel est votre diagnostic?
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Mr L, 61 ans

Tout commence en 1997 par des douleurs et une rougeur de l’œil droit 
persistantes depuis plusieurs mois chez un homme de 59 ans sans antécédent 
personnel.

Il a consulté à plusieurs reprises son ophtalmologiste qui ne note aucune 
anomalie  (FO, Tension oculaire). 
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2000: Hospitalisation pour kératite récidivante ayant 
nécessité une tarsoraphie pour cicatrisation
• Examen clinique:
• Anesthésie bilatérale V2 et V3 plus marquée à gauche.

• IRM cérébrale: discret épaississement bilatérale du V3
• TDM du massif facial: RAS

• Ponction lombaire: Normale

• NFS, Biologie, Immuno-électrophorèse, Cryoglobuline, CH50: NormalES
• Sérologies : HBV, VDRL-TPHA, HIV: Négatives
• Ac anti-gangliosides, anti-onconeuronaux: négatifs
• BGSA: Normale
• Aucun élément pour une sarcoïdose
• Whipple: Négatif
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• 2003: ENMG
• En faveur d’une atteinte de la corne antérieure en bulbaire et cervical
• Atteinte axonale sensitive associée  aux membres supérieurs
• Nouvelles explorations normale:
• Maladie de Kennedy: exclue par la génétique moléculaire

• 2004: 
• Ulcère cornéen avec début d’abcédation à droite 
• Nouvel ENMG

• Atteinte de la corne antérieure aux 4 membres
• Atteinte sensitive axonale aux 4 membres:

• 06/2007: Mise en place d’un traitement par Ig IV
• Fréquence toutes les 8 semaines au début
• 2 g/kg/cure

Mr L, 61 ans
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Mr L, 61 ans
• Poursuite de la progression motrice

• Janvier 2009: 
• Mise en place VNI en raison d’une insuffisance respiratoire.

• Juin 2010: 
• Rotations épaule: 

• 2- Flexion-Extension Avant-bras: 
• Flexion-extension poignet: 4

• Membres inférieurs: 
• 4+ en proximal et 4 en distal.

• 2010-2015:
• Progression motrice
• Réduction de l’intervalle intercure de 8 à 4 semaines
• Augmentation dépendance VNI
• Décès en décembre 2015 par insuffisance respiratoire
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Quel est votre diagnostic?
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FOSMN: Caractéristiques cliniques

• 1e phase:
• Déficit sensitif dans le territoire du V bilatéral
• Atteinte motrice faciale

• 2e phase:
• Déficit sensorimoteur de progression descendante du cou et des Membres 

Supérieurs
• Fasciculations présentes
• Respect des Membres inférieurs
• Rarement atteinte du NMc

• Réflexe cornéen aboli
• Anomalies du Blink Reflex (Réponse R2 retardée ou abolie)
• SNAP diminuées aux MS et normales aux MI.
• Myographie: Neurogène chronique
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FOSMN et SLA:Continuum?
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Diagnostics différentiels
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Maladie de Kennedy: Amyotrophie bulbo-spinale
• Affection Recessive liée à l’X

• Expansions CAG dans exon 1 du gène du Récepteur aux Androgènes

• Combinaison d’une atteinte neurologique et endocrinienne

• Neurologique: LMN
• Crampes Fatigabilité
• Langue très atrophiée peu déficitaire
• Myokimies péribuccales
• Atteinte NMp bulbaire et spinale
• Pas d’atteinte du NMc
• Tremblement chez la femme
• Diminution des SNAP
• CPK augmentées

• Endocrinienne
• Gynécomastie
• Diabète
• Hypercholestérolemie
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