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RESUME

Introduction : Le syndrome de Guillain Barré (SGB) est la neuropathie paralytique aigué la plus fréquente
dans le monde. Le pronostic des formes séveres n'est pas toujours favorable. Par conséquent, reconnaitre
les particularités des différentes présentations est I'un des piliers les plus importants de prise en charge.

Objectif: Décrire les particularités cliniques, paracliniques et évolutives des enfants hospitalisés pour SGB.

Matériel et méthode :une étude descriptive rétrospective a été menée sur une période de 10 ans (de 2011 &
2020), incluant les enfants répondant aux critéres diagnostiques du SGB.

Résultats : Nous avons inclus 20 enfants. Les principaux motifs de consultation étaient le déficit moteur
extensif (95%), le trouble de la déglutition (25%) et l'insuffisance respiratoire aigie (10%). Une présentation
sévére du SGB a été retenue chez 9 patients (45%).A I'exploration neurophysiologique, la neuropathie était
de type démyélinisante dans 4 cas et axonomyélinique dans 3 cas. Lhospitalisation en unité de soin intensif
pédiatrique (USIP) était nécessaire pour 17 patients. Pendant leurs séjours, 5 patients avaient eu recours & une
ventilation assistée. Une trachéostomie a été pratiquée chez trois patients. Tous les patients ont requ une per-
fusion d'immunoglobulines polyvalentes. Les complications au cours du séjour hospitalier étaient principale-
ment : Un trouble végétatif/arrét cardiaque (n=5) suivie par 'infection nosocomiale (n=3). Une récupération
compléte a été objectivée chez 4 patients et était partielle chez 9 patients.

Conclusion: Les facteurs épidémiologiques et cliniques associés a la sévérité sont peu identifiés. Une étude
plus approfondie de ces facteurs et des modalités thérapeutiques seraient d'aide pour I'amélioration du
pronostic.

Mots clés : Les facteurs épidémiologiques et cliniques associés a la sévérité sont peu identifiés. Une étude plus
approfondie de ces facteurs et des modalités thérapeutiques seraient d'aide pour I'amélioration du pronostic.

ABSTRACT

Introduction : Guillain Barré syndrome (GBS) is the most common acute paralytic neuropathy worldwideThe progno-
sis of severe GBS is still unfavorable. Therefore, recognize the particularities of different presentations is one of the most
important pillars of management.

Aim : Describe the clinical/paraclinical and outcome particularities of children hospitalized for GBS.

Methods : a retrospective descriptive study was conducted over a 10-years period (2011 to 2020), including
children meeting the diagnostic criteria for GBS.

Résultats : We induded 20 children The main reason for consultation was extensive motor deficit (95%), swallowing disorder
(25%) and acute respiratory failure (10%). A severe presentation of GBS was retained among 9 patients (45%). On neurophy-
siological exploration, the neuropathy was demyelinating in 4 cases and axonomyelinating in 3 others. Hospitalization in
Pediatric intensive care unit (PICU) was required for 17 children. During their stays, 5/20 patients have been assisted with
mechanical ventilation. Three patients ended up with a tracheostomy. Polyvalent immunoglobulin infusion was done
with all patients. Complications during the hospital stay were mainly vegetative disorder/cardiac arrest (n=5) followed by
healthcare acquired infection (n=3). A complete recovery was observed in 4 patients and partial recovery in 9 patients.

Conclusion : The epidemiological and clinical factors associated with severity are poorly identified. A more in-
depth study of these factors and therapeutic modalities would be of help in improving the prognosis.
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Introduction

Les polyradiculonévrites (PRN) inflammatoires
chroniques sont des neuropathies démyélini-
santes acquises de survenue rare chez l'enfant.
Elles posent des difficultés diagnostiques a cet age,
vu la fréquence des neuropathies héréditaires [1].
Le syndrome de Guillain Barré (SGB) est la cause
la plus fréquente de paralysie flasque aigué. Son
incidence est de 0,6 a 100 OO0 habitants par an
dans le monde entier [2]. Cette incidence est d'en-
viron 1/100 00O par an dans la population pédia-
trique [3]. Le diagnostic est clinique, soutenu par
les résultats du liquide céphalo-rachidien (LCR) et
les études de conduction nerveuses. Environ 20%
des patients gravement atteints restent incapables
de marcher aprés 6 mois. L'insuffisance respiratoire
nécessitant une ventilation mécanique a été obser-
vée dans 20 % a 30 % des SGB. Ses conséquences
lourdes peuvent persister méme apres 6 ans d'évo-
lution [4].

Matériel et méthodes:

Il s'agit d'une étude descriptive rétrospective me-
née dans le service de pédiatrie de Farhat Hached
durant la période allant de 2011 et 2020. L'étude a
inclus les enfants hospitalisés dans le service pen-
dant la période d'étude et répondant aux critéres
de diagnostic d'un SGB (Tableau 1)

Tableau I: Critéres de diagnostic du syndrome de
Guillain-Barré

[5]. Les données ont été recueillies a partir des
dossiers médicaux sur une fiche comportant les
variables sociodémographiques, les antécédents
d'une vaccination récente ou d'infection intercur-
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rente, la présentation clinique initiale, I'¢tude du
LCR, I'¢tude de l'électromyogramme (EMG), l'étude
des paramétres biologiques, I'étude virologique, les
criteres d'admission en réanimation, les moyens de
ventilation et leurs indications, les incidents ren-
contrés au cours du séjour hospitalier, les modalités
de la cure par les immunoglobulines polyvalentes,
I'évolution et les complications. Le score total du
Medical Research Council (MRC) a été utilisé pour
évaluer la force musculaire [6]. Le tableau clinique
était qualifié de sévére en présence de ces critéres
- Un trouble hémodynamique et/ou une détresse
respiratoire et/ou une atteinte des paires cra-
niennes et/ou une atteinte encéphalitique. Les cri-
teres d'admission en USIP étaient : la détresse res-
piratoire, la progression rapide des symptémes, et
les signes dysautonomiques. Les critéres de ven-
tilation mécanique étaient [7] : I'hypoxie, I'hyper-
capnie, la toux inefficace, la dysfonction bulbaire
séveére, I'atélectasie et I'encombrement important.
La saisie et I'analyse des données collectées étaient
effectuées via le logiciel SPSS la version 26.

Résultats :

Un total de 20 patients a été colligé, comportant 6
garcons et 14 filles, avec un age moyen de 39 mois.
La saison de prédilection était la saison hivernale
(avec un pic au mois de décembre) (n=5, 25%) suivie
par la saison printaniére (avec un pic au mois d'avril)
(n=4, 20%). Les patients n‘avaient pas d'antécédent
de pathologie chronique. Nous avons retrouvé la
notion d'un syndrome grippal précédant I'hospi-
talisation dans 8 cas, une histoire de gastro-en-
térite chez un patient et une vaccination récente
orale contre la poliomyélite chez un autre. La notion
de prise médicamenteuse a été rapportée chez 7
patients dont deux avaient mentionné les B lacta-
mines. Le principal motif de consultation était
le déficit moteur extensif retrouvé chez la ma-
jorité des patients (n=19) suivie par les troubles
de la déglutition (n=5). L'intervalle entre le dé-
but des symptémes et I'hospitalisation était en
moyenne de 9.25 jours avec des extrémes de 1
a 60 jours. Cette derniere moyenne était de
7 jours dans les formes sévéres. A I'examen, la
paraparésie était le signe prédominant (n=17)
suivie par l'abolition des réflexes ostéotendi-
neux (ROT) (n=15), l'altération de I'état respira-
toire (n=7), I'atteinte des paires craniennes (les
troubles de la déglutition et la paralysie faciale)
(n=5) et l'altération de l'état hémodynamique
(n=4) ((tachycardie (n=2), bradycardie/ hy-
potension (n=1) / hypertension artérielle (n=1)).
Le trouble sensitif était présent chez 6 patients.
Une diminution de la force musculaire évaluée
par le testing musculaire était objectivée chez 6
patients. Un seul malade présentait un trouble
sphinctérien a type d'incontinence urinaire. Une
forme sévére du SGB a été retenue chez 9 pa-
tients (Tableau 2).
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Tableau Il: Les caractéristiques cliniques des pa-
tients admis pour SGB [5]

Lanalyse du LCR a été pratiquée chez 19 patients
(95%) montrant une dissociation albumino-cytolo-
gique dans 8 cas (42.1%) alors qu'une pléiocytose
sans hyperalbuminorachie a été retrouvée dans 4
cas. L'étude immunologique du LCR a été réalisée
chez 14 patients objectivant la présence d'anticorps
anti ganglioside chez trois patients et d'anticorps
anti-cytoplasme des polynucléaires (ANCA) chez
un autre. Ces derniers avaient une forme séveére du
SGB. La pratique d'une numération et formule san-
guine (NFS) et la C- réactive protéine (CRP), a été
faite chez tous les patients montrant un syndrome
inflammatoire biologique (SIB) chez 3 patients dont
deux parmi eux avaient une forme sévere. La re-
cherche microbiologique a été effectuée chez 19
patients. Elle est revenue positive dans 8 cas attes-
tée par la présence d'immunoglobuline M et G (IgM
et 1gG) dans le sérum révélant essentiellement un
CMV, HSV, Rougeole, SARS cov 2 et Parvovirus B19.
Concernant l'exploration neurophysiologique, un
EMG était pratiqué chez 12/20 des enfants et il a
montré une neuropathie de type démyélinisante
dans 4 cas (dont une sévére) et axono-myélinique
dans 3 cas (dont deux séveres). L'IRM cérébromé-
dullaire pratiquée dans 16/20 des cas a montré un
hypersignal au niveau des racines en rapport avec
une PRN (n=10), un aspect de myelite (n=1) et un
aspect normal (n=4).
Le séjour en USIP était nécessaire chez 17/20 des
patients. Le principal critére d'admission dans ce
secteur était la progression rapide des symptémes
représentant 65% des cas. La détresse respiratoire
et les troubles dysautonomiques représentaient
respectivement 25% et 10% des motifs. Cing en-
fants avaient eu recours a une ventilation assistée,
3 avaient eu recours a une ventilation non invasive
moyennant une pression expiratoire positive et 4
avaient nécessité une oxygénation par des lunettes
nasales simples. Les autres patients n'ont pas né-
cessité une oxygénothérapie.
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Concernant la prise en charge thérapeutique, 19 pa-
tients ont bénéficié d'une perfusion d'immunoglo-
bulines polyvalentes. Dans les formes sévéres, les
patients ont eu deux cures d'IglV. La plasmaphé-
rése a été effectuée chez une seule patiente pré-
sentant une forme sévere avec détresse respiratoire
et dysfonctionnement bulbaire apres l'absence de
réponse aux deux cures d'lglV au bout de 12 jours
d'hospitalisations. La durée médiane de séjour en
USIP était de 22 jours chez les enfants qui ont regu
des IglV selon le protocole d'administration de 1g/
kg pendant 2 jours, versus 9.6 jours chez les pa-
tients qui ont recu des perfusions d'lglV selon le
protocole de 0.4g/kg pendant 5 jours (Figurel).

Figure 1: Durée médiane d'hospitalisation en USIP
selon le schéma thérapeutique des immunoglobulines

Les principales complications rencontrées étaient
un arrét cardiorespiratoire dans 5 cas, un sepsis sé-
vere chez un patient et une infection associée aux
soins dans 3 cas. Une récupération compléte a été
objectivée dans 4 cas et une récupération partielle
dans 7 cas. Le décés a été l'issue de 4 enfants dans
cette série dont trois avaient dés le début un ta-
bleau sévére.

Discussion

Le SGB est la neuropathie paralytique aigué la plus
fréquente et la plus sévere, avec environ 100000
personnes par an dans le monde. Cette incidence
varie entre 0.34 et 1.34/ 100000 personnes /an
d'aprés I'étude de Willison et al [8]. Une tendance
estivale chez a été objectivée chez les enfants dans
I'étude chinoise de Wu et al [9], dans l'étude de
Paradiso et ses collégues [10], ainsi que dans l'étude
publiée en 2020 de Ashrafi et al [11]. Des infections
aigués qui ont précédé l'apparition du SGB ont été
signalées chez 50% a 82% des enfants principale-
ment a campylobacter attestée par les coprocul-
tures et les études sérologiques [12]. Karalok et al
ont indiqué que les infections des voies respira-
toires supérieures (IVRS) précédent de maniére si-
gnificative lapparition du SGB [13]. Dans notre série,
nous n'avons pas mis en évidence le campylobacter
par faute de moyen de son attestation. En effet, les
études rapportent qu'au cours de lI'épidémie de
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campylobacter jejunii au nord de chine, 31% des
patients ont nécessité une assistance respiratoire
alors que ce pourcentage était a 65% chez les pa-
tients ayant un SGB avec une sérologie virale po-
sitive & CMV dans une autre étude [14,15]. Dans la
série d'Estrade et al, les sérologies sont revenues
positives & mycoplasme pneumoniae (23%), Cam-
pylobacter (14%) suivi par la Borrelia brugdorferi, le
HSV, 'EBV et le CMV [16], et ces résultats étaient en
cohérence avec les nétres. Le SGB a été déja inscrit
comme une complication possible du SRAS-Cov-2
chez I'adulte. Le premier cas pédiatrique de SGB a
été publié en avril 2021, il s'agissait d'un enfant agé
de 8 ans qui avait présenté une forme sévere né-
cessitant une ventilation mécanique [17]. Le réle de
la vaccination dans la genése d'un SGB est contro-
versé. Cette hypothése s'est fondée sur un nombre
non négligeable de ce syndrome apparu apres un
large éventail de vaccins. Dans une étude récente
parue en 2020, les symptdmes présentés par 30
enfants ayant le diagnostic de SGB étaient par
ordre de fréquence : Un déficit moteur distal au ni-
veau des membres inférieurs (Ml) (100%,), une aré-
flexie au niveau des Ml (83.3%), un déficit moteur
distal au niveau des membres supérieurs (MS) avec
aréflexie (56.6%), un déficit moteur proximal des Ml
(46.7%) et des MS (20%). La paralysie faciale et le
dysfonctionnement bulbaire occupent 16.6% des
cas chacune. Latteinte des muscles axiaux étaient
la moins fréquente avec 6.6% des cas [11]. Latteinte
du nerf cranien a été rapportée dans la littérature
a une fréquence entre 174% et 69% ce qui est
concordant avec nos résultats (25%). Le dysfonc-
tionnement autonomique (DA) est une complica-
tion majeure associée a des troubles affectant les
systéemes sympathique et parasympathique. Ces
symptdmes sont courants mais souvent sous-re-
connus chez la population pédiatrique atteints de
SGB [18,19]. Leur prévalence a été rapportée entre
66,7 et 77% des cas [19,20]. Dans la série de Le-
vison, le DA était rapporté dans 33% des cas de
SGB, incluant le plus souvent lintestin (66%,) et la
vessie (51%) [21]. L'incidence du recours a la ventila-
tion mécanique dans la population pédiatrique va-
rie entre 15% et 25%. Nos résultats se rapprochent
de ceux-ci avec un taux de 29.4%. Selon l'équipe
de Shang et al, la forme axonale semble nécessiter
un recours plus fréquent au support ventilatoire [7].
La dysfonction autonomique, quant a elle, a sem-
blé un facteur de risque indépendant de recours
a la ventilation mécanique au cours du SGB [10].
Il est en est de méme pour la progression rapide
des symptdmes qui est validée dans plusieurs pu-
blications [722,23]. La plasmaphérése et les IglV
ont été décrites comme étant des thérapies effi-
caces pour le SGB. Une diminution significative de
la durée d'hospitalisation et une augmentation si-
gnificative du nombre d'enfants avec récupération
complete ont été objectivés dans les cas graves
traités par plasmaphérése [24_26]. Toutefois, le
choix thérapeutique demeure un sujet de contro-
verse puisque certaines études chez la population
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adulte ont montré que les patients traités par IglV
ont eu une durée de ventilation mécanique signifi-
cativement plus courte que les patients traités avec
plasmaphérese suggérant une meilleure efficacité
des IglV. Contrairement a la population pédiatrique,
les échanges plasmatiques ont été associés avec
une durée significativement plus courte qu'avec
les IglV [7]. La progression rapide des symptdmes
a été associée au risque d'échec thérapeutique tel
qu'il a été indiqué dans la série égyptienne de Ba-
zaraa et al [27]. Un traitement précoce par IglV peut
conduire a l'inversion du bloc de conduction médié
par limmunoglobuline G avant le développement
d'une dégénérescence axonale significative [28]. Le
diagnostic et la prise en charge précoces sont in-
dispensable pour réduire la morbidité et la morta-
lité along terme [29]. Les schémas thérapeutiques
plus courts étaient corrélés a plus d'échecs théra-
peutiques d'ou la recommandation de la formule de
0.4g/kg sur 5 jours [30]

Une évolution favorable est néanmoins constatée
dans une majorité des cas allant parfois d'une fai-
blesse résiduelle minime a une autonomie complete.
Une récupération fonctionnelle intégrale a été rap-
portée dans 58% des cas par Halawa et a [31]. Dans
la série d'Estrade et al, 82% des patients ont connu
une convalescence complete aprés leurs séjours
hospitaliers. Seulement 10 patients parmi les 110
étudiés, présentaient des séquelles a type de défi-
cit moteur distal, paralysie faciale périphérique, fa-
tigue, syndrome pyramidal, paralysie oculomotrice
et douleur persistante. D'aprés les constatations de
cette derniére équipe, la forme axonale et la pro-
gression rapide des symptdmes étaient corrélées a
un risque plus important de séquelles [16].

D'une fagon générale, le SGB a conservé son image
d'apparente bénignité en raison de son évolution
rapidement régressive. Plusieurs patients survivent
malgré la survenue de nombreux incidents pouvant
engager le pronostic vital tels que la ventilation
meécanique prolongée, les infections et les fluctua-
tions menacantes de la pression artérielle et de la
fréquence cardiaque. Le taux de mortalité était de
12.5% dans la série de Bazaraa et al portant sur les
présentations séveres de SGB, deux étaient pré-
coce et trois autres entre 25 et 47 jours [27]. Le taux
de mortalité a clairement baissé ces 30 derniéres
années, de 25% a un pourcentage proche de 5%.
Cette diminution s'explique par 'amélioration de la
prise en charge, la mise en ceuvre de procédures de
lutte contre les infections associées aux soins, les
complications de décubitus, ainsi que les troubles
dysautonomiques. L'age avancé, la forme sévere
avec un score MRC bas a l'admission et le délai long
entre le début des symptémes et I'admission a I'ho-
pital étaient retrouvés comme des critéres prédic-
tifs de déces [27].

Conclusion

Le SGB est une pathologie encore fréquente dans
les unités de soins pédiatrique. Les signes de sévé
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rité marquent le tournant évolutif de la pathologie.
Le recours a la ventilation mécanique et l'assistance
hémodynamique sont nécessaires dans environ un
tiers des cas. Des facteurs pronostiques ont pu étre
élucidés a travers des observations de par le monde
telles que l'installation rapide des symptémes et les
formes axonales a 'lEMGC. Une étude plus approfon-
die de ces facteurs et des modalités thérapeutiques
pourrait contribuer a améliorer le pronostic.

Conflit d'interét
Non
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