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DEFINITION :
Maladie héréditaire : autosomique récessive
Dégénérescence du motoneurone alpha

CLINIQUE :
Syndrome neurogène périphérique 
  - Déficit moteur
  - Hypotonie
  - Amyotrophie
  - Aréflexie
  - Fasciculation
  - Crampes
Topographie : proximale
Absence de troubles sensitifs

EMG : 
- Syndrome neurogène périphérique
- Vitesse de conduction normale, pas de bloc proximal

CLASSIFICATION :
Selon l’âge de début et l’évolution
A- Type 1 : maladie de WERDNIG HOFFMANN
Début : dès la naissance
Mort vers 03 ans par atteinte respiratoire ++++++
B- Type 2 : la forme intermédiaire
Début : après 06 mois
Acquisition de la position assise, mais déformations vertébrales (à cause des difficultés du maintien de la position assise)
Absence de l’acquisition de la marche
C- Type 3 : maladie de KRUKERBERG WELANDER 
Appelé aussi amyotrophie spinale juvénile
Début : après 18 mois  après l’acquisition de la marche
C’est une forme bénigne

DIAGNOSTIC PRENATAL :
Prélèvement des villosités choriales  Etude de l’ADN

TRAITEMENT :
Rééducation
