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Préface

« Parler des maladies » a dit Osler — est un divertissement du genre des « Mille et une Nuits ».
Cela est vrai d’une forme orale d’enseignement par ot brillent encore quelques grands clini-
ciens. Mais les temps ont tourné, surtout pour la chose écrite qui se fait rigoureuse et
condensée mais 6 combien ingrate au lecteur-enseigné. C’est pourtant un mal nécessaire, sur-
tout si I'on se réfere a la neurologie. La neurologie clinique subit aujourd’hui I'assaut prodi-
gieux et précipité des techniques d’investigation et des neurosciences. Quel clinicien peut
prétendre aujourd’hui embrasser toute la masse accélérée des connaissances, dévoré qu’il est
par I'espace et le temps des choses a connaitre ? 11 faut donc sélectionner, et, pour I'étudiant,
aller a I'essentiel.

A cet égard, 'ouvrage de clinique neurologique de Nicolas Danziger et Sonia Alamowitch se
veut pragmatique, alliant 'exactitude a la clarté et a la concision. Ni traité encyclopédique ni
manuel trop succinct, il contient, dans la ligne de la collection Med-Line, les données néces-
saires et suffisantes a la préparation du concours de I'Internat et aux études médicales du
deuxieme cycle. Cest un vrai condensé de savoir neurologique clinique tres loin des Mille et
une Nuits des maladies chéres a Osler, « taillé dur comme ciselure », dépouillé de tout
superflu et des modes incertaines du savoir neurologique. L’ceuvre est a la fois dense et lim-
pide, et méme bienveillante & 'égard de ses lecteurs étudiants par ses illustrations, ses
encadrés, ses schémas et 'esprit de syntheése qui en anime chaque chapitre. Qu’un étudiant
candidat au concours de I'Internat s’éloigne de cet outil modele en quéte éperdue de compa-
raison ou de document « détailleux » et il y reviendra tout droit. Je souhaite vivement que la
rigueur didactique de cet ouvrage regoive, pour une spécialité qui passe pour ardue, un
accueil plus que favorable, c’est-a-dire convaincu de son efficacité.

Professeur G. Rancurel T

Ancien chef du Service des Urgences Cérébrovasculaires
Hopital Salpétriére, Paris



La collection iECN Med-Line :

la référence et la validation pour UiECN

 Le nouvel ECN ou iECN représente un véritable changement : changement dans les
modalités d’examen, mais aussi changement dans les processus d’apprentissage.

— Les dossiers progressifs nécessitent de bien connaitre toutes les étapes de prise en charge
des maladies et des symptdmes, en tenant compte des données validées les plus récentes,
sans aucune approximation, intégrant la sémiologie, I'imagerie, la pharmacologie mais
aussi 'éthique.

— Les QCM isolés vont porter sur tous les items du programme, justifiant d’avoir un savoir
complet et de ne laisser dans 'ombre aucune spécialité, aucun domaine.

— Les épreuves de LCA progressives, par dossier, obligent & une approche rigoureuse de
Panalyse de la recherche.

e Pour ce nouveau programme et ces nouvelles modalités d’examen, il est donc indispen-
sable de disposer d’ouvrages de référence, rédigés par des enseignants formés au nouveau
programme, a ses caractéristiques.

— Encadrés, listing, recommandations, tableaux récapitulatifs, mais aussi I'indispensable en
sémiologie clinique, en imagerie et en synthése thérapeutique... tous les atouts sont pré-
sents dans les ouvrages iECN Med-Line pour préparer au mieux le nouveau concours.

— Tous les items du programme sont présents pour ne pas laisser de place au hasard. Cette
collection est totalement adaptée dans sa forme et ses objectifs pour former avec succes
les étudiants aux modalités de I'iECN.

— Les auteurs sont tous enseignants universitaires, formés aux nouvelles modalités de
I'iECN, participants actifs de I'évaluation et de la formation.

Avec la collection iECN, les éditions Med-Line vous aident a préparer au mieux et le plus effi-
cacement 'iECN. Nous vous souhaitons ainsi le plus grand succes dans votre examen.

Pr Serge Perrot

Centre hospitalier Cochin, Paris
Directeur de collection
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> Cahier d’imagerie :
IRM et ARM cérébrales

Corrélations anatomo-radiologiques

Comment identifier les différentes séquences
sur une IRM cérébrale ?

* Les images en séquence T1 ressemblent a des sections anatomiques du cerveau : la substance
blanche est plus claire que la substance grise et le LCR est noir. Sur les clichés en T1 sans injection,
les vaisseaux ne sont pas visibles, tandis que sur les clichés en T1 avec injection de gadolinium les
vaisseaux (en particulier les veines) sont visibles, de méme que les méninges, 'hypophyse et la tige
pituitaire, les plexus choroides et les sinus.

* A linverse, les images en séquence T2 ressemblent a un négatif des sections anatomiques du cer-
veau : la substance blanche est plus foncée que la substance grise et le LCR est blanc.

 La séquence FLAIR est une séquence T2 (substance blanche plus foncée que la substance grise)
mais avec une suppression du signal du LCR qui du coup apparait noir (FLAIR = Fluid Attenua-
tion Inversion Recovery).

* La séquence T2* est une séquence T2 (substance blanche plus foncée que la substance grise, LCR
blanc) qui se différencie du T2 par un contraste moins marqué entre le LCR et le parenchyme céré-
bral et par le fait que la graisse apparait en noir en T2* (alors qu’elle apparait en blanc sur le T2).

* Lorsque le tissu graisseux est noir et que le LCR apparait en noir, il s’agit d’'une séquence en diffusion.

Séquence SB/SG LCR | Os compact Gralsse.et o Sang Vaisseaux | Calcification
spongieux
T1 SB un peu plus |  noir noir blanc variable noir variable
claire que SG
T2 SB plus foncée | blanc noir blanc variable noir noir
que SG
T2* SB plus foncée | blanc noir noir noir blanc noir
que SG
FLAIR SB plus foncée | noir noir blanc variable noir noir
que SG
Diffusion | SB un peu plus | noir noir noir variable noir noir
claire que SG

CAHIER D’IMAGERIE : IRM ET ARM CEREBRALES
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substance blanche plus claire que substance grise = T1

vaisseaux non visibles vaisseaux visibles
=T1 sans injection =T1 avec injection

substance blanche plus foncée que substance grise = T2

LCR blanc=T2 LCR noir = T2 FLAIR

graisse en noir et LCR noir
= séquence en diffusion
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Séquences FLAIR : Figures | Séquences de Diffusion : Figures V
Séquences T2 : Figures Il ARM du polygone de Willis : Figures VI
Séquences Tz : Figures Ill ARM des artéres cervicales : Figure VII
Séquences T2* (écho de gradient) : Figures IV

Légendes (I-V)

+ 1. Bulbe + 21. Genou de la capsule interne
+ 2. Hémisphere cérébelleux + 22. Bras antérieur de la capsule interne
* 3. Vermis cérébelleux + 23. Capsule externe
+ 4. Protubérance + 24. Ventricule latéral, corne antérieure
5. Pédoncule cérébelleux moyen + 25. Ventricule latéral, corne postérieure
* 6. Quatrieme ventricule ¢ 26. Lobe frontal
7. Mésencéphale + 27. Lobe pariétal
+ 8. Acqueduc de Sylvius + 28. Corps calleux, rostrum
+ 9. Pédoncule cérébral + 29. Corps calleux, genou
+ 10. Lobe occipital + 30. Corps calleux, splénium
+ 11. Lobe temporal + 31. Ventricule latéral
+ 12. Région hippocampique + 32. Centre semi-ovale (corona radiata)
+ 13. Pole temporal * 33, Scissure inter-hémisphérique
* 14. Scissure latérale de Sylvius * 34. Tronc cérébral: 1 +4 +7
* 15. Lobe frontal-région orbito-frontale * 35. Cervelet
* 16. Insula + 36. Amygdale cérébelleuse
* 17. Thalamus + 37. Hypothalamus
+ 18. Noyau caudé + 38. Hypophyse
* 19. Noyau lenticulaire (Pallidum = partie « 39. Troisieme ventricule
interne et Putamen = partie externe) + 40. Moelle Cervicale
+ 20. Bras postérieur de la capsule interne + 41. Corps calleux, tronc

CAHIER D’IMAGERIE : IRM ET ARM CEREBRALES
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Séquences FLAIR
(« Fluid Attenuated Inversion Recovery »)

+ LCR : noir (supprime le signal du LCR).
Substance blanche : gris foncé.
Substance grise (noyaux gris, cortex): gris clair.
+ Ia, Ib, Ig, Id, Ie If, Ig : coupes axiales :

— Ia, Ib : étage sous-tentoriel ;

— Ic : étages sous et sus-tentoriel ;

— Id, Te If, Ig : étage sus-tentoriel.

Figure la

» 12 NEUROLOGIE
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Séquences FLAIR

Figure lb

Figure Ic

CAHIER D’IMAGERIE : IRM ET ARM CEREBRALES
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Cahier Electroneuromyogramme:

UE 4 - Items 94, 95, 96

1.| Principes et données de ’ENMG normal

* LENMG standard comprend :
— T’étude de la conduction nerveuse ;
— PENMG de détection.

o La recherche d’'une anomalie de la transmission neuro-musculaire nécessite en outre une stimula-
tion répétitive des nerfs moteurs qui seule peut révéler la fatigabilité anormale du muscle.

1.1. Etude de la conduction nerveuse

* Elle consiste a stimuler un nerf moteur ou sensitif a I'aide d’une électrode de stimulation appli-
quée sur la peau en regard du trajet nerveux et a enregistrer par des électrodes de surface a distance
Pactivité électrique transmise par le nerf.

e Elle permet de mesurer (figure 1) :

— lamplitude des potentiels moteurs et sensitifs, reflet du nombre d’axones présents ;

— les vitesses de conduction des nerfs moteurs qui refletent la qualité de leur myélinisation ;

— la latence distale motrice : elle correspond au délai (en ms) entre la stimulation du point le plus
distal d’un nerf moteur et la réponse du muscle correspondant et elle donne donc des renseigne-
ments sur la conduction dans la partie distale des nerfs moteurs ;

— la latence des ondes F, réponses tardives qui dépendent d’un aller-retour de I'influx nerveux
nerf-moelle épiniere-nerf et qui donnent par conséquent des renseignements sur la conduction
dans la portion proximale des fibres nerveuses (en particulier la conduction radiculaire qui n’est
pas directement accessible en ENMG, les racines nerveuses étant situées trop en profondeur).

1.2. EMG de détection

« Il consiste a enregistrer les activités électriques musculaires a 'aide d’une aiguille fine insérée dans
la profondeur du muscle. L’enregistrement est pratiqué au repos et lors d’une contraction muscu-
laire volontaire maximale.

* Au repos, il n’y a normalement pas d’activité des fibres musculaires.

e Lors de la contraction musculaire volontaire, 'aiguille enregistre des potentiels d’unité motrice
(PUM) qui correspondent chacun a lactivité électrique produite par 'ensemble des fibres muscu-
laires d’une unité motrice. Normalement, le recrutement spatial et le recrutement temporel des
différentes unités motrices se font de maniére paralléle : au fur et & mesure que Ieffort devient plus
intense un nombre croissant d’unités motrices sont mises en jeu (recrutement spatial) et leur fré-
quence de décharge augmente (recrutement temporel).

¢ Lorsque la contraction volontaire est peu intense, seules quelques unités sont recrutées avec une
fréquence faible : on parle alors de tracé simple. Lors d’une contraction volontaire de moyenne
intensité il existe un recrutement spatial et temporel modéré : on parle de tracé intermédiaire. Lors
d’une contraction volontaire maximale, 'augmentation du recrutement spatial et temporel se tra-
duit par un tracé dit riche interférentiel (figure 3A).

1. Nous tenons a remercier le Pr Emmanuel Fournier (Hopital Salpétriére, Paris) pour sa contribution a la rédaction et
a l'illustration de ce chapitre.

CAHIER ELECTROMYOGRAMME
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I Figure 1. Principaux paramétres mesurés lors de I’étude de la conduction motrice

Stimulation proximale S,

Stimulation distale S,

:Amplitude distale A1<

Rapport 25.0mA
A2/AT v 5mV 4
o I Amplitude A2~
(ms)l
I _ ' _ 25.0mA
/I/Jﬂ v 5mv 4
dt (ms)
VCM =
dt
v 5mV 4
Onde F v 5mV 4

Latence de l'onde F

A6
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(ms)
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J..f\i__z_wm
v 500 wV 4

V500UV 4

Exemple de la conduction motrice étagée
du nerf médian avec stimulation distale
au poignet (S1), stimulation proximale au
coude (S2) et recueil sur le court
abducteur du pouce.

- LD = latence distale (en ms) :
allongée en cas de
démyélinisation distale ;

- A1 = amplitude distale (en mV) =
amplitude de la réponse obtenue
par stimulation du nerf en S1:
diminuée en cas de
dégénérescence axonale ;

- A2 = amplitude (en mV) de la
réponse obtenue par stimulation
du nerfen S2 ; bloc de
conduction si A2/A1< 80 %, ce
qui traduit une démyélinisation ;

- d = distance entre les points S1
et S2 ; dt = délai (en ms) entre
les réponses obtenues par
stimulation en S1eten S2;

- VCM = vitesse de conduction
motrice (en m/s) = d/dt;
diminuée en cas de
démyélinisation segmentaire ;

- Latence de l’'onde F (en ms) :
allongée en cas de
démyélinisation proximale.
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2.| Principales anomalies
de I’électroneuromyogramme

2.1. Atteinte neurogéne périphérique

2.1.1. Lésions axonales

¢ Les lésions axonales ne modifient pas (ou peu) les vitesses de conduction mais entrainent une
diminution de 'amplitude des réponses motrices et des potentiels sensitifs car "amplitude de ces
réponses est le reflet du nombre d’axones conduisant I'influx nerveux.

+ A PEMG de détection, les atteintes neurogénes motrices se traduisent par une diminution du nombre
d’unités motrices mises en jeu lors d’une contraction musculaire volontaire avec augmentation compen-
satrice du recrutement temporel des unités motrices restantes : tracé pauvre accéléré (figure 3B).

» A TEMG de détection, certains signes au repos traduisent en outre I'existence d’une dénervation
musculaire, témoin d’une dégénérescence axonale (signe de gravité de I'atteinte axonale). Les fibres
musculaires dénervées ont une activité spontanée anarchique qui se traduit par des potentiels de
fibrillation ou par des potentiels lents de dénervation au repos (figure 4).

2.1.2. Lésions démyélinisantes

e Les lésions démyélinisantes se traduisent par un ralentissement des vitesses de conduction motrice
et un allongement des latences distales (en cas de démyélinisation distale) et/ou de la latence des
ondes F (en cas de démyélinisation proximale), car la myéline, en permettant une propagation sal-
tatoire de I'influx nerveux, influence directement sa vitesse de conduction. Elles peuvent aussi pro-
voquer des blocs de conduction' ou une dispersion temporelle des réponses motrices (par
désynchronisation de la conduction entre les différentes fibres) (figure 2).

» A PEMG de détection, il n’existe pas d’activité électrique anormale au repos (pas de dénervation
musculaire puisque 'axone demeure intact). Le tracé a I'effort sera soit normal (si 'influx nerveux,
méme ralenti, est transmis jusqu’au muscle), soit neurogene = pauvre accéléré (si la conduction est
bloquée sur un nombre important de fibres motrices innervant le muscle enregistré).

2.2, Atteinte myogéne

 Lexistence de fibres musculaires pathologiques ou dégénérées au sein des unités motrices peut se
traduire sur 'EMG de détection par :

— une altération de la morphologie des potentiels d’unité motrice : réduction d’amplitude et de
durée des PUM (par diminution du nombre de fibres musculaires dépolarisées au sein de chaque
unité motrice) ;

— un recrutement spatial et temporel excessif compte tenu de Ueffort réalisé : tracé riche interfé-
rentiel pour une activité mécanique faible (figure 3C).

e Certaines pathologies musculaires s’accompagnent en outre d’une activité électrique anormale au
repos ; C’est le cas des myotonies (salves myotoniques) et des myosites (potentiels de fibrillation liés

a latteinte inflammatoire des fibres musculaires).

e En revanche, il n’existe aucune anomalie de la conduction nerveuse : les amplitudes des réponses
motrices et sensitives et les vitesses de conduction sont normales.

1. Cette notion de bloc de conduction nerveuse le long d’une fibre nerveuse ne doit pas étre confondue avec la notion
de bloc de la transmission neuromusculaire.
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I Figure 2. Anomalies de la conduction motrice traduisant une démyélinisation
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A : Conduction motrice étagée du nerf cubital montrant un bloc de conduction. Les amplitudes de la réponse
motrice obtenue lors de la stimulation du nerf cubital juste au-dessous du coude (trace A2), juste au-
dessus du coude (trace A3) et a l'aisselle (trace A4) sont trés diminuées par comparaison a la 'amplitude de
la réponse motrice distale obtenue lors de la stimulation du nerf cubital au niveau du poignet (trace A1). Ceci
signifie que la grande majorité des fibres motrices de ce nerf ne conduisent pas l'influx nerveux au niveau
de l'avant-bras : leur conduction est bloquée. Un bloc de conduction peut résulter d’une compression focale
et/ou d’une démyélinisation. Un bloc de conduction important se traduit par un déficit moteur et des tracés
EMG de type neurogéne (pauvre accéléré) dans les muscles innervés en aval du bloc de conduction.

B : Conduction motrice étagée du nerf fibulaire montrant une dispersion temporelle de la réponse motrice. Les
réponses motrices obtenues lors de la stimulation au-dessous de la fibula (trace A2) et au-dessus de la fibula
(trace A3) sont anormalement étalées dans le temps par comparaison avec la réponse motrice distale
obtenue par stimulation a la cheville (trace A1). Cette dispersion temporelle témoigne d’une démyélinisation
de certaines fibres motrices, entrainant une désynchronisation de la réponse motrice. Contrairement a un
bloc de conduction, une dispersion temporelle isolée ne se traduit par aucun déficit moteur et ne donne lieu
a aucune anomalie des tracés de détection dans le territoire concerné, puisque dans ce cas toutes les fibres
motrices parviennent a conduire I'influx nerveux jusqu’au muscle.

» 30 NeuroLoGIE



l:‘ Unité motrice 1
D Unité motrice 2
. Unité motrice 3

© MEDLINE

Moelle épiniére

| Figure 3. Aspect des tracés de détection en fonction de l'atteinte
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A : Etat normal : un grand nombre d’unités motrices (UM) (schématiquement représentées au nombre de trois :

rouge, gris foncé et gris clair) sont recrutées lors de la contraction volontaire maximale. Le tracé EMG corres-
pondant est riche interférentiel.

: Syndrome neurogéne : le nombre d’unités motrices mises en jeu est diminué, soit a cause d’une dégéné-

rescence axonale, soit a cause d’un bloc de conduction (ici schématiquement, les unités motrices rouge et
gris foncé ne sont plus fonctionnelles et seule 'unité motrice gris clair demeure fonctionnelle). Ceci se tra-
duit par une diminution du recrutement spatial (réduction du nombre d’unités motrices mises en jeu) et une
augmentation du recrutement temporel (augmentation de la fréquence de décharge des unités motrices res-
tantes). Le tracé correspondant est un tracé pauvre accéléré (pauvre simple accéléré quand le tracé ne visua-
lise qu’une seule unité motrice).

: Syndrome myogeéne : il existe une diminution du nombre de fibres musculaires au sein de chaque unité

motrice (qui correspond a une diminution de la « puissance » de chaque unité motrice : ici schématique-
ment, seule une fibre musculaire sur trois est préservée au sein de chaque unité motrice). Ceci se traduit
par un recrutement spatial excessif (beaucoup d’unités motrices doivent &tre mises en jeu méme pour un
effort faible) et des potentiels d’unité motrice d’amplitude réduite : le tracé est trop riche pour Ueffort et
micro-volté.
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I Figure 4. EMG au repos chez un patient ayant une neuropathie axonale
avec dénervation : potentiels lents de dénervation
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2.3. Atteintes de la transmission neuromusculaire

e Laltération de la transmission neuro-musculaire nécessite d’enregistrer les réponses musculaires
successives lors d’une stimulation répétitive du nerf moteur.

o Laltération de la transmission neuromusculaire se caractérise par un décrément a 3 Hz : diminu-
tion progressive d’au moins 10 % de 'amplitude de la réponse du muscle lors d’une stimulation
répétitive de son nerf moteur a la fréquence de 3 Hz (figure 5).

e En cas d’anomalie de la transmission neuromusculaire d’origine pré-synaptique (syndrome de Lam-
bert-Eaton), on retrouve d’une part un décrement a 3 Hz et d’autre part un phénomene de potentia-
tion a 20-30 Hz : Pamplitude de la réponse du muscle, qui est trés réduite lors de la stimulation unique
du nerf moteur, augmente lors de la stimulation répétitive a la fréquence de 20 a 30 Hz.

¢ En cas d’anomalie de la transmission neuromusculaire d’origine post-synaptique (myasthénie), on
retrouve un décrément a 3 Hz mais pas de potentiation a 20-30 Hz.

Remarque : La stimulation répétitive du nerf moteur a la fréquence de 20-30 Hz est douloureuse.
Pour le confort du patient, elle peut étre remplacée par une étude de la réponse motrice avant et
juste apres un effort bref d’'une quinzaine de secondes. En effet, Ueffort musculaire bref revient a
activer naturellement et de facon indolore le nerf & une fréquence proche de 20 Hz. En cas de
potentiation, la réponse motrice augmente nettement juste apres I'effort bref. La potentiation
observée apres effort en cas d’anomalie de la transmission neuromusculaire d’origine présynaptique
est liée au fait que l'activation a haute fréquence des fibres nerveuses détermine une accumulation
du calcium dans les terminaisons présynaptiques (le calcium entré a chaque stimulation n’ayant pas
le temps d’étre expulsé avant la stimulation suivante), ce qui normalise la libération d’acétylcholine
au niveau de la jonction neuro-musculaire.

1aV 5 ms
I Figure 5. Décrément lors de la stimulation
répétitive a 3 Hz

Noter la diminution de I'amplitude du potentiel
lors d’une stimulation répétée du nerf moteur a 3 Hz.
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