NEUROPATHIES HEREDITAIRES

NEUROPATHIES SENSITIVOMOTRICES HEREDITAIRES :
1. MALADIE DE CHARCOT-MARIE-TOOTH :
    Définition :
       Maladie autosomique dominante (il existe une forme liée à l’X)
       Dégénérescence des nerfs périphériques  Amyotrophie distale lentement évolutive

    Clinique : 
       - Début : l’enfance ou l’adolescence
       - Pieds creux : le premier signe de la maladie
       - Mollets de coq : amyotrophie de la loge antéro-externe de la jambe, évolution ascendante sans dépasser 
                                       le tiers inferieur de la cuisse  
       - Amyotrophie de la main et de l’avant-bras : tardive
       - Déficit sensitif : discret
       - Les ROT : l’abolition du réflexe achilléen est précoce, l’abolition du réflexe rotulien est tardive

    02 types :
       Type 1 : forme hypertrophique
          - Hypertrophie des nerfs et dégénérescence de la gaine de myéline
          - PL : hyperprotéinorachie 
          - EMG : les vitesses de conduction sont très diminuées
          - Biopsie : prolifération des cellules de Schwann en bulbe d’oignon
       Type 2 : forme axonale
          - Dégénérescence axonale
          - PL : normale
          - EMG : Les vitesses de conduction peu diminuées

    Evolution :
       - Maladie incurable
       - Evolution très lente
       - Maladie invalidante mais n’abrège pas la durée de vie

2. MALADIE DE DEJERINE-SOTTAS :
    Définition :
       - Autosomique récessive, ou dominante
       - Hypertrophie des troncs nerveux

    Clinique : 
       - Tableau de la maladie de Charcot-Marie-Tooth
       - Début : l’enfance
       - Déficit sensitif : plus marqués
       - Signe d’Argyll-Robertson : Pupilles irrégulières, en myosis
                                                          Abolition du réflexe photomoteur
                                                          Conservation du réflexe d’accommodation-convergence

    Paraclinique : 
       - PL : hyperprotéinorachie 
       - EMG : les vitesses de conduction sont très diminuées
       - Biopsie : prolifération des cellules de Schwann en bulbe d’oignon


NEUROPATHIES SENSITIVES HEREDITAIRES :
1. MALADIE DE THEVENARD :
     Transmission :
        - Autosomique dominante
     Clinique :
        - Déficit sensitif distal
        - Maux perforants +++++
        - Troubles vasomoteurs
[bookmark: _GoBack]        - Abolition du réflexe achilléen 
     EMG : 
        - Absence des potentiels sensitifs périphériques

2. NEUROPATHIE SENSITIVE MUTILANTE DE L’ENFANT
