NEUROLOGIE AMIENS

1

ORIENTATION DIAGNOSTIQUE DEVANT

UN DEFICIT MOTEUR DES MEMBRES

• Les troubles de la motilité ou de la perception d’un membre sont des motifs fréquents de consultation, parfois dans des situations d’urgence. 

• Un trouble de motilité d’un membre peut avoir des causes neurologiques ou non neurologiques.

• L’orientation étiologique face à un déficit moteur ou sensitivomoteur nécessite un diagnostic topographique préalable, dont dépendent les investigations complémentaires ciblées.

• La stratégie d’examens complémentaires dépend de la localisation évoquée de la lésion, leur  urgence s’apprécie en fonction du mode d’apparition et du profil évolutif.

• De nombreuses complications peuvent survenir après un déficit moteur, nécessitant des mesures préventives adaptées.

Un trouble de la motilité peut avoir de nombreuses causes non neurologiques

Il faut en particulier évoquer :

- une origine ostéo-articulaire : toute fracture, toute arthropathie aiguë peut être responsable d’une impotence fonctionnelle d’un membre en cas de douleur exquise à la mobilisation.

- une origine vasculaire : une artérite des membres inférieurs provoque un trouble de la motilité après un périmètre de marche variable selon la sévérité de l’affection. Le principal signe fonctionnel est la crampe musculaire, généralement localisée au mollet (claudication  douloureuse).

- de manière plus large, toute douleur, quelle qu’en soit la cause, peut restreindre la mobilisation d’un membre (lésion cutanée étendue, hématome profond, etc.…)

- l’origine psychogène d’un trouble de la motricité ou de la sensibilité est loin d’être exceptionnelle, et peut poser des problèmes diagnostiques difficiles lorsqu’elle apparaît sans contexte psychiatrique connu. Les arguments en sa faveur sont :

* le contexte d’apparition (choc émotionnel).

* les discordances anatomo-cliniques (par exemple : zone d’anesthésie débordant un territoire sensitif anatomique).

* les discordances entre le handicap et les signes observés. Ainsi un membre inférieur apparemment paralysé et flasque au lit n’empêchera pas la marche, ni un membre supérieur apparemment anesthésié le retrait de la main d’une source de chaleur.

* le manque de reproductibilité des signes d’un examen clinique à l’autre.

L’orientation diagnostique, face à un déficit moteur ou sensitif d’un ou de plusieurs membres, passe par deux étapes distinctes

Les 2 étapes, topographique et étiologique, sont intimement liées, car elles font toutes deux

appel à des informations tirées de l’interrogatoire (du patient, parfois de son entourage), de

l’observation du ou des membres concernés au cours de la consultation, de l’examen clinique.

La demande d’investigations complémentaires en représente l’aboutissement.

Il faut être attentif à interpréter correctement les termes utilisés par le patient pour décrire son

trouble. Il est fréquent qu’un trouble de la marche, quelle que soit son origine (ataxie

cérébelleuse, marche parkinsonienne,…), soit rapporté par le patient à un déficit des membres

inférieurs. Des termes comme « engourdissement » ou « lourdeur » d’un membre peuvent

correspondre à des symptômes différents selon les patients. Une « malhabileté » de la main peut correspondre à un déficit des muscles intrinsèques, mais aussi à un trouble de la perception ou à un trouble du contrôle moteur (atteinte cérébelleuse, extrapyramidale, apraxie).

Le diagnostic topographique

Pour un déficit moteur, les niveaux possibles d’atteinte sont :

Le premier motoneurone : 

- hémisphère cérébral (cortex ou profondeur)

- tronc cérébral (pédoncule cérébral, protubérance, bulbe)

- moelle épinière (cervicale, dorsale, lombaire)

Le deuxième motoneurone - corne antérieure de la moelle

- racine motrice

- plexus

- tronc nerveux

La jonction neuromusculaire

Le muscle.

L’orientation vers un des niveaux d’atteinte de la motricité passe par une analyse

sémiologique précise :

* Identifier un des grands syndromes moteurs : syndrome pyramidal, syndrome neurogène périphérique, syndrome myasthénique et syndrome myogène.

* Tenir compte de la combinaison de l’atteinte des membres :

- Hémiplégie : atteinte du système nerveux central remontant au moins à la moelle cervicale. 

- L’atteinte de la face permet d’affirmer l’existence d’une lésion supra-médullaire.

- Une hémiplégie peut être proportionnelle (atteinte homogène brachio-faciale et du membre

inférieur) en cas de lésion hémisphérique profonde, ou non proportionnelle (atteinte brachio-faciale prédominante) en cas de lésion corticale. 

- Une hémiplégie sans trouble sensitif associé (dite « motrice pure ») oriente vers une lésion de petite taille de la capsule interne ou de la protubérance (petit infarctus profond dit « lacunaire »)

- Tétraplégie et paraplégie : atteinte de la moelle ou, en cas de paraplégie flasque, atteinte de

la queue de cheval, atteinte multi-radiculaire (polyradiculonévrite, méningo-radiculite).

- Rarement, une paraparésie peut témoigner d’une lésion bi-hémisphérique (infarctus cérébral

antérieur bilatéral, hématome fronto-basal, méningiome de la faux du cerveau).

- Atteinte bilatérale et distale des membres inférieurs : polyneuropathie

- Atteinte bilatérale et proximale des membres (signe du tabouret) : myopathie

- La combinaison d’une atteinte hémicorporelle et d’une atteinte d’un nerf crânien moteur (III,

VII, XII) controlatéral correspond à un syndrome alterne moteur. Elle témoigne d’une lésion

située dans le tronc cérébral.

* Valeur des autres caractéristiques du déficit moteur :

- positionnement anormal d’un membre (par exemple, chute de la main en col de cygne en cas de paralysie radiale) ou modification de la démarche (par exemple, steppage en cas de paralysie sciatique poplité externe). La déviation d’un membre supérieur vers l’extérieur avec

rotation interne, à la manoeuvre de Barré, évoque un trouble de la sensibilité profonde

proprioceptive et non un déficit moteur.

- déficit comparatif de groupes musculaires antagonistes : la prédominance du déficit sur les

muscles raccourcisseurs aux membres inférieurs et sur les muscles extenseurs aux membres

supérieurs est caractéristique d’une atteinte pyramidale.

- notion de fatigabilité, qui oriente vers une atteinte de la jonction neuro-musculaire.

Rechercher des signes associés au déficit moteur et évocateurs d’un grand syndrome moteur :

La recherche de ces signes nécessite l’étude des :

- réflexes (ostéo-tendineux, cutanés notamment plantaires), 

- tonus et la trophicité musculaire, 

- signes sensitifs associés, 

- certains signes orientent vers des sous-groupes d’affections, restreignant le champs des

causes possibles : ainsi, des fasciculations abondantes orientent vers une atteinte de la corne

antérieure, une myotonie vers certaines affections musculaires.

En cas de déficit sensitif associé, l’analyse doit être précise.

L’examen nécessite une bonne coopération et la concentration du patient.

Il cherche à établir les modalités de sensibilité touchées. 

Certains signes et présentations évoquent d’emblée des syndromes topographiques particuliers :

- hypoesthésie en gants et en chaussettes en faveur d’une polyneuropathie. L’atteinte prédominante sur une des modalités de la sensibilité peut orienter vers des causes précises

(thermo-algique pure : amylose, par exemple ; proprioceptive : polyradiculonévrite ou

gammapathie IgM, par exemple) . En réalité, les différentes modalités sont le plus souvent

atteintes de manière homogène.

- niveau sensitif sur le tronc ou le cou, témoignant d’un syndrome lésionnel en cas

de myélopathie.

- dissociation des troubles sensitifs sous-lésionnels du syndrome de Brown-Séquard

(atteinte de la sensibilité thermo-algique du côté controlatéral, des sensibilités tactile et proprioceptive du côté homolatéral avec un syndrome pyramidal)

- atteinte suspendue et dissociée de la sensibilité thermo-algique dans le syndrome syringomyélique.

- syndrome alterne sensitif (hypoesthésie croisée de la face et de l’hémicorps

controlatéral), par exemple dans le syndrome de Wallenberg (atteinte ischémique de la fossette latérale du bulbe).

Le diagnostic étiologique

Il repose sur l’interrogatoire qui précise le mode d’apparition et le profil évolutif du déficit.

Les profils les plus fréquemment observés sont :

- une apparition brutale avec amélioration progressive (AVC, traumatisme),  
- une installation progressive et d’un seul tenant, qu’elle soit rapide (première poussée de sclérose en plaques, polyradiculonévrite aiguë) ou lente (tumeur cérébrale, abcès,  poly-neuropathie, sclérose latérale amyotrophique, myopathie)

- des épisodes d’installation rapide avec régression secondaire (poussées successives de sclérose en plaques)

Le contexte et les renseignements apportés par l’examen clinique complètent cette étape, permettant la formulation d’hypothèses étiologiques. Parmi ces hypothèses, il faut privilégier les plus fréquentes et celles (mêmes rares) nécessitant une prise en charge thérapeutique en urgence.

Cette étape se poursuit par la réalisation d’investigations complémentaires. 

Les investigations complémentaires

Aucune n’est réalisée systématiquement. Leur demande et leur ordre dépendent des hypothèses étiologiques formulées à partir des données cliniques : 

- Imagerie du SNC (scanner ou, mieux, IRM, guidée par les conclusions cliniques en ce qui concerne la topographie de la lésion et sa nature étiologique supposée. On  recherche ainsi :

* au niveau cérébral, une lésion vasculaire (ischémie ou hématome), tumorale, infectieuse  (abcès), inflammatoire expliquant le déficit. La présence d’autres lésions peut être d’une grande importance diagnostique (exemple : multiples plaques de démyélinisation)

*au niveau médullaire, d’une lésion extra axiale (compression osseuse d’une myélopathie cervico-arthrosique), intra axiale mais extra médullaire (méningiome, neurinome), ou intra médullaire (tumeur gliale, épendymome, plaque de démyélinisation, lésion vasculaire) 

- Electromyogramme (EMG) pour confirmer un syndrome neurogène périphérique, une atteinte de la jonction neuromusculaire, une atteinte myogène.

Ainsi, en cas de suspicion d’atteinte du SNP : les principaux paramètres étudiés sont :

- en détection : recherche de tracés neurogènes (pauvres et accélérés)

- en stimulo-détection : les vitesses de conduction motrice et les potentiels sensitifs distaux

Dans le vaste groupe des neuropathies périphériques, l’EMG fournit une aide utile pour : 

· préciser l’extension des lésions (multiples racines touchées, mononeuropathie révélatrice d’une multinévrite, …), 

· préciser le mécanisme de l’atteinte du nerf (axonal avec vitesses de conduction motrice préservées et potentiels sensitifs distaux franchement diminués ou démyélinisant avec vitesses de conduction motrice diminuées et potentiels sensitifs distaux relativement préservés), 

· déterminer le niveau de compression d’un nerf (médian au canal carpien, cubital au coude, sciatique poplité externe au col de péroné).

· en cas de suspicion d’atteinte de la jonction neuro-musculaire : l’EMG recherche un bloc par stimulation itérative à basse fréquence  (bloc post-synaptique : myasthénie) ou haute fréquence  (bloc pré-synaptique : syndrome de Lambert-Eaton).

· en cas de suspicion d’atteinte musculaire : tracés myogènes (riches et polyphasiques) en détection avec stimulo-détection normale. 

- Ponction lombaire : en cas de suspicion d’atteinte inflammatoire du SNP (polyradiculonévrite, méningo-radiculite) ou du SNC (sclérose en plaques)

- Examens biologiques sanguins : ils sont demandés au cas par cas. Ils peuvent être d’une aide déterminante pour le diagnostic positif (enzymes musculaires élevées pour une atteinte musculaire) ou étiologique (diabète révélé par une polyneuropathie).

- Biopsies : musculaire ou neuro-musculaire, elles permettent la confirmation histologique d’un syndrome neurogène périphérique ou myogène, et peuvent apporter des arguments-clés pour le diagnostic étiologique. La biopsie neuro-musculaire ne se conçoit qu’en cas d’atteinte des fibres sensitives à l’examen clinique et à l’EMG. A la différence de la biopsie musculaire, elle peut être source de complications (zone d’hypoesthésie séquellaire sur la face dorsale du pied après biopsie du nerf musculo-cutané, difficultés de cicatrisation, …). Elle se discute au cas par cas en fonction de l’âge, de l’évolutivité de l’atteinte et des hypothèses diagnostiques (accessibilité à une thérapeutique).

Hiérarchisation des examens en fonction du tableau clinique

On peut schématiquement retenir 5 présentations nécessitant des investigations en urgence : 
- Hémiplégie : imagerie cérébrale dans tous les cas, puis orientation selon l’aspect de la lésion : bilan vasculaire si ischémie, bilan tumoral systémique si métastase, ponction lombaire si aspect inflammatoire ou évocateur d’encéphalite.

- Tétraplégie et Paraplégie centrales : IRM médullaire de niveau ciblé (en sachant que le niveau de la lésion peut être sus-jacent au niveau supérieur de la clinique, lors de la phase d’extension des troubles), éventuellement complétée d’une ponction lombaire (en l’absence de compression médullaire). En cas de paraplégie périphérique, IRM centrée sur la queue de cheval.

- Atteinte successive de plusieurs troncs nerveux : EMG en urgence pour confirmer une  mononeuropathie multiple, recherche d’un diabète, discussion d’une biopsie neuro-musculaire

- Atteinte sensitive/motrice rapide, symétrique et globale des membres : EMG et ponction lombaire à la recherche d’une polyradiculonévrite aiguë, en sachant que ces examens peuvent être normaux les premiers jours.

- Fatigabilité sévère des membres : EMG à la recherche d’une myasthénie généralisée

D’autres situations fréquentes nécessitent des examens dans des délais moins urgents :

- Atteinte sensitive/motrice progressive et symétrique des membres : EMG pour confirmer une polyneuropathie et examens biologiques à visée étiologique (recherche de diabète, syndrome inflammatoire, gammapathie, hypothyroïdie, carence vitaminique)

- Atteinte motrice proximale, progressive et symétrique des membres : EMG à la recherche d’une atteinte musculaire ou d’un bloc neuro-musculaire, dosage des enzymes musculaires, discussion d’une biopsie musculaire.

Situations diagnostiques particulières

Les troubles moteurs ou sensitifs transitoires : 
- Accident ischémique transitoire (AIT), de diagnostic souvent facile. Les implications pronostiques et thérapeutiques du diagnostic sont telles que tout déficit moteur ou sensitif transitoire sans cause autre évidente doit être exploré comme un AIT (bilan artériel, cardiaque, d’hémostase),

- Migraine : aura sensitive fréquente (notamment de localisation cheiro-orale), beaucoup plus rarement motrice (exceptionnellement, migraine hémiplégique familiale).

- Plus rarement, crise épileptique partielle, lésion cérébrale expansive.

Le trouble de la motilité d’un membre peut être  d’origine multifactorielle : 

C’est le cas par exemple de complications rhumatologiques sur déficit moteur (périarthrite scapulo-humérale sur hémiparésie,…), ou de l’apparition d’un trouble d’origine psychique sur un déficit neurologique authentique. Distinguer la part de chacune de ces origines relève de l’expérience clinique et du résultat d’investigations ciblées.

Complications d’un déficit moteur d’un membre

Elles sont nombreuses et nécessitent des mesures préventives

Les complications générales sont les plus redoutables et surviennent surtout en cas de déficit des membres inférieurs :

- complications thrombo-emboliques chez un patient confiné au lit. Les mesures de prévention d’une thrombo-phlébite d’un membre inférieur doivent être mises en place très rapidement : anticoagulation à doses préventives (HBPM), mobilisation et stimulations mécaniques du retour veineux. Tout essoufflement, douleur basithoracique, malaise ou décalage sub-fébrile doit faire craindre une embolie pulmonaire chez ces patients exposés.

- complications broncho-pulmonaires par encombrement, favorisé par l’alitement et parfois des fausses routes.

- chutes lors de la reprise de la marche, par déficit moteur ou trouble proprioceptif sévère, avec risque de fractures ou traumatisme crânien.

Les complications loco-régionales sont également fréquentes :

- escarres, talonnière d’appui ou sacrée, prévenues par les modifications régulières du positionnement au lit (décubitus latéral alterné), les massages cutanés pluriquotidiens, la mobilisation du membre paralysé et le matériel de décharge (coussins de forme diverse, matelas à eau).
- enraidissement d’un membre déficitaire avec risque de rétraction (sur hypertonie pyramidale notamment) et de complications ostéo-articulaires :

- périarthrite notamment scapulo-humérale

- ostéome para-articulaire, notamment au coude et au genou.

Le traitement est essentiellement préventif (mobilisation précoce), parfois curatif (intervention sur tendons rétractés)

- algo-neurodystrophie du membre supérieur, dont la prévention passe par la prise en compte, lors de toute mobilisation, de l’instabilité de l’épaule par déficit des muscles rotateurs. Une fois la complication apparue, le traitement fait appel au repos, au refroidissement du membre et parfois à la calcitonine.

- traumatisme d’un membre porteur d’un déficit sensitif : brûlures non perçues à la main, troubles trophiques au pied (mal perforant)
