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UNE MYASTHENIE. Maladie rare, la myasthénie impose un état
constant d’adaptation. Il faut savoir gérer la fatigue au jour le jour, alors que

les symptomes sont fluctuants et imprévisibles. En médecine générale, certains
signes doivent alerter le praticien et faire évoquer le diagnostic. Plusieurs
médicaments sont formellement contre-indiqués car ils peuvent déclencher une crise.

«Un état constant de compromis»

TEMOIGNAGE DE
CECILE, 34 ANS

Al'age de 21 ans, je suis tombée ma-
lade. Alors étudiante, j'ai vu mes
forces décliner, et les médecins ne
trouvaient pas pourquoi. Ma géné-
raliste m’a prescrit du magnésium
contre la fatigue. Or celui-ci est dé-
létere en cas de myasthénie, et mon
état n’a fait que s’aggraver, jusqu'a
neplusréussiram’habiller, acouper
maviande, amarcher. Trésinquiets,
mes parents m'ont faithospitaliser.
Je suisrestée une semaine en neu-
rologie. L'électromyogramme n’a
rien montré. Mais le test ala pros-
tigmine, lui, a parlé de maniere
flagrante. Alors que je quittais dif-
ficilement le fauteuil depuis plu-
sieursjours, ce produit, injecté dans
maperfusion, a produit un miracle :
jai fait immédiatement plusieurs
allers-retours dans le couloir de
I'hopital, avant de perdre de nou-
veau mes forces et de retourner au
fauteuil. Le neurologue m’a ren-
voyée chez moi en m’annoncant que
j'avais trés certainement une
myasthénie. Je n’ai alors pas com-
pris que j’avais une maladie auto-
immune handicapante difficile a
soigner. On ne m’a pas expliqué ce
qu’était la myasthénie, on m'a juste
donné une ordonnance. Des amis
internes en médecine m’ont expli-
qué, notamment, que je devais faire
attention a de nombreuses contre-
indications médicamenteuses.

Dans mon cas, les muscles les plus
touchés étaientles muscles fessiers,

entrainant d’'importantes difficultés
ala marche. J’ai également eu des
chutes de paupieres, des fausses
routes mais aussi des symptomes
plus étonnants, comme des diffi-
cultésaassourdirles sons. Le symp-
tome principal restait un état
d’épuisement général important.
Onmaalors orientée vers I'Institut
demyologie de la Pitié-Salpétriére.
Le premier neurologue m’avait
prescrit un anticholinestérasique.
Il s’agit de comprimés a prendre
toutes les quatre heures pour re-
lancerlajonction neuromusculaire.
J’étais ala dose maximale et c’était
bieninsuffisant. Le diagnostic a été
confirmé devantle tableau clinique,
malgré I'absence d’anticorps aux
tests sanguins : il s’agissait d'une
myasthénie séronégative.

Le traitement de seconde intention
par corticoides a alors débuté. Jai
dG étre de nouveau hospitalisée, car
leur introduction peut temporai-
rement aggraver les symptomes,
jusqu’a amener le patient en réani-
mation. Entre I'anticholinestéra-
sique, la cortisone et tous les médi-
caments pour contrer les effets
négatifs de la cortisone, je prenais
jusqua quinze comprimés par jour
et devais manger sans sel et sans
sucre. Je devais, malgré tout, faire
sansarrétattention a ménager mon
effort et surveiller ma montre, pour
savoir a quelle heure reprendre
mon anticholinestérasique. En ef-
fet, en cas de surdosage, une crise
cholinergique peut survenir ; elle
semanifeste pardesdiarrhées, des
vomissements, voire une insuffi-
sance respiratoire.

La myasthénie demande un état
constant d’adaptation, d’évaluation
et de compromis dans toutes les
spheres delavie. Il faut savoir gérer
sa fatigue en fonction de ce qui est
prévu dans la journée, alors méme
que les symptomes ont un carac-
téere fluctuant et imprévisible.

Le professeur qui me suivait a la
Salpétriere m’a ensuite proposé
une thymectomie : le scanner tho-
racique avait révélé chez moi un
thymus hyperplasique. Il m’a expli-
qué que l'opération aurait 50 % de
chances d’améliorerles symptomes
mais il ne pouvait m'assurer qu’elle
aurait une utilité.

Opérée, diplomeée, je suis allée « me
refaire une santé » chezmes parents
durant une année. Mon premier
poste d’orthophoniste était un rem-
placement a mi-temps. Je ne faisais
rien d’autre, assistée par mes pa-
rents, je reprenais des forces. J'ai
repris une activité physique douce,
l'aquagym, apres deux années de
faiblesse extréme. Alafindel’année,
j’ai réussi a courir cinq minutes et
jen ai pleuré de joie. La maladie
commengait a devenir un mauvais
souvenir. Un an apres la thymecto-
mie, je n’avais plus de symptome.
Deux ans apres, j'arrétais tout trai-
tement.

Depuis dix ans, je suis en rémission
complete et je profite pleinement de
mes capacités recouvrées en m'esti-
mantchanceuse. Laseulerestriction
qu’il me reste concerne les vaccins
vivants. La thymectomie est une
contre-indication formelle a I'admi-
nistration du vaccin contre la fievre
jaune.
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UN GROUPE MYASTHENIE AU SEIN D'AFM TELETHON

Neuf groupes d'intérét sont constitués au sein de IAFM-TEléthon. IIs sont organisés autour

d'une maladie ou d'un groupe de maladies (myopathies de Duchenne et de Becker, amyotrophies
spinales, myasthénies, dystrophie myotonique de Steinert, dystrophies musculaires congénitales,
dystrophie facio-scapulo-humérale, maladies neuromusculaires non diagnostiquées, myopathies
inflammatoires, myopathies des ceintures). lls rassemblent des personnes qui ont des
préaccupations similaires et ont développé une expertise sur la maladie qu'elles partagent

avec les familles et qu'elles confrontent aux médecins et scientifiques afin de progresser

dans la prise en charge médicale et la mise au point de traitements.

LAFM-TEléthon est une association de malades
et de parents de malades qui mene un combat

contre des maladies génétiques, rares,
évolutives et lourdement invalidantes.

COMMENTAIRE DU
DR EMMANUELLE
SALORT-CAMPANA,
NEUROLOGUE

Chez environ 80 % des patients pré-
sentant une myasthénie généralisée,
onretrouve des anticorps antirécep-
teursalacétylcholine (RACh) ou plus
rarement des anticorps anti-muscle
specific kinase (MuSK). Les myas-
thénies dites séronégatives, comme
pour Cécile, sont rares; elles ne
touchent que 15 a 20 % des patients
et peuvent étre difficiles a soigner.
Laprévalence delamaladie en France
estestimée aenviron40 000 patients
(chiffres issus de la filiere Filnemus).
Toutes les situations sont différentes
et il existe maintenant de nouveaux
traitements quilimitentle handicap.
Les évolutions depuis dix ans sont
considérables, avec des médicaments
disponibles en acces précoce pour
les myasthénies séropositives.

¥
AFMTELETHON . -

Lamyasthénie est une maladie auto-
immune qui peut survenir a tous les
ages, avec un pic chezlafemme jeune
et chez ’'homme agé. Les études épi-
démiologiques récentes montrent
une augmentation du nombre de su-
jets atteints apres la soixantaine.
Cette pathologie peut étre associée a
d’autres affections auto-immunes
comme la dysthyroidie. La myasthé-
nie est par ailleurs fréquemment as-
sociée a des pathologies thymiques
(hyperplasie, thymome). Celles-ci
doivent étre recherchées systéma-
tiquement pour évaluer le bénéfice
potentiel d'une thymectomie.

En médecine générale, certains
signes doivent faire évoquerle diag-
nostic:

-une atteinte des muscles oculaires
(ptosis et/ou diplopie), fluctuant
dans le temps et a bascule (signe
d’appel le plus fréquent) ;

- des troubles des muscles d’inner-
vation bulbaire fluctuants (dyspho-
nie, dysphagie ou troubles de la
mastication);

- une fatigabilité des quatre mem-
bres, au niveau proximal ;

- une atteinte respiratoire, qui
constitue un signe de gravité.

POUR EN SAVOIR PLUS

© Pour les médecins
- Protocole national de diagnostic

- Filnemus (https://wwwiilnemus.r/):
|e site recense tous les centres de

et de soins (PNDS) myasthénie référence. Lévolution dépend du type de
auto-immune, publié en juillet 2015 @ Ressources  conseiller myasthénie (généralisée [atteinte
sur le site de la Haute Autorité aux patients de tous les muscles d’innervation

de santé (https://vufr/PCIX).
- Synthese pour le médecin
traitant (ttps://vu.fr/fPGk).

volontaire] ou oculaire), de 'associa-
tion a une pathologie thymique ou
non, du type d’auto-anticorps asso-
cié. Elle est trés variable selon les

« myasthenies.afm-telethon.fr
 www.myasthenie.fr
« wwwinstitut-myologie.org

patients. Un passage en réanimation
en début de maladie ne présage en
rien de son évolution.

La prise en charge est triple :

- le traitement symptomatique par
anticholinestérasique. Pour certains
patients, il peut étre suffisant ;

- le traitement de fond comprend
corticoides etimmunosuppresseurs.
Selon les cas, une thymectomie peut
étre proposée ;

- le traitement des crises myasthé-
niques ou des poussées repose sur
I’administration d’immunoglobu-
lines ou des échanges plasmatiques.
De nouveaux médicaments sont
actuellement testés ou sont déja
disponibles en acces précoce ou
compassionnel. Les deux nouvelles
classes principales sont les anti-
compléments et les anti-récepteur
néonatal Fc (FcRn). Toutefois, leur
place exacte dansla stratégie théra-
peutique reste a définir.

En France, il existe des centres de
référence et de compétence spécia-
lisés dans les maladies neuromus-
culaires telles que la myasthénie
depuis 2004, animés sous I'égide de
la filiere maladies rares Filnemus,
qui regroupe tous les acteurs de la
prise en charge des patients (spécia-
listes, chercheurs, associations de
patients, laboratoires...).

Le médecin généraliste quirecoit un
patient myasthénique doit savoir
que certains médicaments sont for-
mellement contre-indiqués car ils
peuvent déclencher une crise ; ils
sont répertoriés dans le protocole
national de diagnostic et de soins
(PNDS) de la myasthénie auto-im-
mune. Outre certains médicaments,
une anesthésie générale ou une in-
fection peuvent faire décompenser
le patient, qui doit impérativement
étre adressé au neurologue. Il est
également important de garder a
I’esprit qu’en cas de crise une aug-
mentationimportante des doses de
corticoides peut conduire a une ag-
gravation paradoxale.

Chaque patient devrait étre muni de
la carte d'urgence « myasthénie », qui
permetde guiderles médecins consul-
tés,notammentsurles contre-indica-
tions médicamenteuses. ®

306 Iarevuedupraticien Vol. 73 _ Mars 2023

TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN





