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Déclaration de liens 
Delaration de lien 

 Mon intervention ne présente aucun conflit d'intérêt 



Introduction 
La myasthénie 

 Rare 

 Prévalence : 5 à 10 / 100 000 

 Ratio F/H : 2/1 

 

 Maladie neuromusculaire dysimmunitaire 

 Anticorps anti-récepteurs de l’acétylcholine (anti-RAC)  



 
La jonction neuromusculaire 

Normal Myasthénie 



Présentation clinique 

Ptosis, diplopie, ophtalmoplégie 

Faiblesse orbiculaire, lèvres, paupières 

Troubles mastication déglutition 

Dysphonie, voix nasonnée 

Tête tombante 

Déficit moteur proximal 

Troubles ventilatoires 

Déficit moteur proximal 

Neurologic clinics 1997 Aggravation à l’effort et variabilité de l’intensité des déficits 



Test au froid 

N Engl J Med, 2016 



Confirmation diagnostique 

 Test : injection anti-cholinestérasique action rapide : prostigmine 

 

 

 EMG : bloc myasthénique 

 

 

 

Décrément > 10% 

Drachman DB, N Engl J Med, 1994 



Confirmation diagnostique 

 

 Dosage anticorps 

 Anticorps anti-récepteurs de l’acétylcholine (anti-RAC) : 80% 

 Recherche de maladies auto-immunes associées 

 

 Scanner thoracique 

 Thymus anormal dans 75% des cas 

Drachman DB, N Engl J Med, 1994 



Circonstances d’admission en réanimation 
2 situations différentes 

Myasthénie méconnue 
 
 
 
 
 

 

- IRA neuromusculaire inaugurale 
(diagnostic / sevrage difficile) 

- Rare (5 % mode entrée) 

- Délai diagnostic : y penser 
        (EMG, dosage Ac long) 

-Test pharmacologique 
- Pneumonie d’inhalation 



Crise myasthénique 
Facteurs favorisants 

 Chirurgie (curares) 

 

 Infections (pneumonies d'inhalation) 

 

 Grossesse en cours 

 

 Médicaments 

 

 Début d’une corticothérapie 

 

 Stress 

 

 Idiopathique 



Evolution par poussées imprévisibles 

Fatigabilité musculaire et variabilité du déficit moteur 



Caractéristiques de l’atteinte respiratoire 
Risque de sous-estimer la gravité 

 Dyspnée 
 Discrète 
 Tardive 
 Méconnue voir non évaluable (échelle de Borg) 
 Orthopnée = paralysie diaphragmatique 

 
 Dyssomnie 

 Réveils avec sensation d’étouffement 
 Sueurs, agitation, polyurie, cauchemars 

 
 Atteinte musculaire des VAS : bulbaire  

 Troubles de la déglutition 
 Altération de la toux (altération muscles expiratoires) 
 Encombrement pharyngé et bronchique 
 Atélectasie, inhalation 



Evaluation de la ventilation 

Mesure des volumes 
(spirométrie) 

Capacité vitale (CV) 

Mesure des pressions 

Gaz du sang 

//upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/1/14/VolumesPulmonaires.svg


Ventilation mécanique et myasthénie 

Myasthenic crisis: clinical features, mortality, complications, and risk factors for prolonged intubation.  
Thomas. Neurology. 1997 May;48(5):1253-60 

Prudence : intubation trachéale par excès préférable 



 
Sevrage ventilatoire et extubation 

 Critères standards 
 

 Epreuves VS tube prolongée : 6-12 h 
 

 Critères spécifiques 
 Cliniques 

 Amélioration du déficit musculaire (score et CV) 
 Toux efficace, peu de sécrétions 

 
 Fonctionnels 

 Extubation 
 CV ≥ 25 ml/kg (GBS 15 ml/kg- ↑ CV 4 ml/kg) 
 Pi max : - 40 cm H2O (GBS - 50 cm H2O ) 
 Pe max : 50 cmH2O 
 VS tube bien tolérée sans altération de la CV pendant 12 à 24 h 

 Hypercapnie , hypoxémie = gravité majeur 

 



Place de la ventilation non-invasive 



Étude rétrospective 
60 épisodes de crises myasthéniques chez 52 patients : 63 VI et 24 VNI BIPAP (10 échecs) 

Facteur d’échec : PaCO2 > 45 mmHg à l’initiation de la BIPAP 



Traitement « spécifique » 
But : obtenir une rémission 

 Traitement anti-cholinestérasique 

 Prolonge l'action de l'acéthylcholine 

 

 Traitement immuno-modulateur 

 

 Ig polyvalente versus plasmaphérèse 

 

 Traitement immunosuppresseur   

 Corticothérapie, cyclosporine, imurel, méthotrexate  … 

 

 Thymectomie 

 

 

 

 

Barth D et al, Neurology 2011 



Pronostic de la myasthénie 

DAVID GROB et al Muscle Nerve 2008 



Conclusion 
La myasthénie 

 
 Rare 

 
 Potentiellement grave 

 
 Admission « facile » en réanimation 

 
 Difficultés : diagnostique, intubation et sevrage de la ventilation mécanique 

 
 Prise en charge multidisciplinaire 

 
 Assurer la post-réanimation 


