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I. Introduction 

 

Le syndrome de Guillain-Barré (SGB) est la neuropathie paralytique aiguë la plus courante et 

la plus grave, dont les caractéristiques ont été décrites pour la première fois en 1859. Environ 

100 000 personnes en sont atteintes chaque année dans le monde, ce qui classe cette 

pathologie dans la catégorie des maladies rares (1).  

Chez la plupart des patients, l'apparition aiguë des symptômes neurologiques est précédée 

d'une maladie infectieuse, suivie d'une faiblesse progressive des membres, qui peut durer 

jusqu'à 4 semaines avant d'atteindre un plateau. Plusieurs infections sont associées au SGB, 

mais Campylobacter jejuni est la plus fréquente et la plus largement rapportée.  

Depuis sa première description, la compréhension du SGB a considérablement évolué, mais 

les mécanismes sous-jacents à son développement ne sont pas encore totalement connus.  

 

Il existe plusieurs sous-types de SGB. Les plus fréquents sont la PIDA (polyneuropathie 

inflammatoire démyélinisante aigue), AMAN (Acute Motor Axonal Neuropathy), AMSAN 

(acute motor and sensory axonal neuropathy), le plus courant étant le premier cité. 

 

Les patients atteints du SGB nécessitent une surveillance étroite de la progression de la 

maladie, en particulier de la faiblesse bulbaire, de l'insuffisance respiratoire et du 

dysfonctionnement autonome. Des échelles pronostiques ont été mises au point pour prédire 

l'issue de la maladie et stratifier le traitement. À ce jour, l'immunoglobuline intraveineuse et 

l'échange plasmatique sont les seuls médicaments immunothérapeutiques reconnus qui 

peuvent accélérer la guérison du SGB. 

 

Malgré cela, le SGB reste une maladie grave et l’évolution des patients atteints de SGB ne s’est 

pas améliorée au cours des deux dernières décennies. Même en cas de traitement par des 

immunothérapies standard, environ 5 % des personnes atteintes décèdent et jusqu'à 20 % 

d'entre elles ne peuvent pas marcher de manière autonome six mois après le début de la 

maladie (1). 
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C’est ainsi pour essayer de combler les lacunes thérapeutiques que de nombreuses classes 

médicamenteuses ont été explorées pour le traitement du SGB ces dernières décennies et que 

des essais cliniques prometteurs sont toujours en cours.  

 

II. Caractéristiques du syndrome de Guillain-Barré  

 
1. Historique  

 
Les premières caractéristiques de la paralysie aigüe ont été reportées pour la première fois 

par Jean Baptiste Octave Landry en 1859 dans un article dans lequel cinq observations 

personnelles et cinq cas de la littérature sont décrits. Il y décrit des manifestations motrices 

et sensorielles, la diminution progressive de la motricité périphérique (perte des réflexes 

tendineux profonds) et l'absence de troubles sphinctériens, de manifestations du système 

nerveux central, d'altérations des fonctions supérieures, de céphalées ou de délire. Il s’agit 

ainsi de la première description du SGB. Des cas similaires ont été reportés durant la deuxième 

moitié du XIXème siècle par Pellegrinon Lévi en 1865, Westphal en 1876 et Gowers en 1888 

(2). 

En 1916, Georges Charles Guillain, Jean Alexandre Barré et André Strohl, deux neurologues et 

un radiologue français de l’armée, ont reporté deux cas de paralysie flasque aigüe chez des 

soldats.  Le premier soldat avait développé une sensation de picotement des membres 

inférieurs avec une faiblesse musculaire sans infection préalable, et un mois plus tard il 

présentait un déficit des muscles distaux des jambes, une abolition des réflexes tendineux et 

un déficit sensoriel modéré. Son état s’était amélioré un mois après et il était capable de 

marcher pendant une heure. Le second cas était plus aigu, il présentait un déficit moteur, et 

les enregistrements des réflexes tendineux avaient montré une latence multipliée par 2 à 3 et 

une amplitude réduite (2). Les deux présentaient des taux élevés de protéines dans le liquide 

céphalo-rachidien (LCR) sans augmentation des niveaux de cellules inflammatoires (3).  

Si aujourd’hui il est commun de retrouver chez des patients des taux normaux de protéines 

dans le LCR, en particulier au début de la maladie, ce sont ces caractéristiques qui ont permis 

de distinguer cette pathologie de la syphilis ou de la poliomyélite.  

 



 

20 
 

Le terme de syndrome de Landry-Guillain-Barré-Strohl était d’abord utilisé pour décrire la 

pathologie, simplifié par la suite par le nom de syndrome de Guillain-Barré en 1927 malgré le 

fait que Strohl ait joué un rôle déterminant dans les enregistrements électrographiques et la 

caractérisation de la perte des réflexes tendineux (3). 

 

2. Epidémiologie du SGB 
 
Le SGB a été décrit dans de nombreux pays. Il affecte environ 100 000 personnes tous les ans 

dans le monde entier. L’incidence serait de 0,81 à 1,91 cas pour 100 000 personnes par an, 

avec une médiane de 1,11. Le risque est plus élevé pour les hommes que pour les femmes, 

avec une incidence 1,5 fois supérieure (4), contrairement à d’autres maladies auto-immunes. 

L’incidence augmente de 20% pour chaque augmentation de l’âge de 10 ans. Ces chiffres sont 

basés sur des études de population en Amérique du Nord et en Europe. L’étude International 

Guillain-Barré Outcome Study (IGOS), bien que n’étant pas une étude de populations, décrit 

les mêmes données.  

L’âge médian serait de 51 ans d’après cette étude, avec une incidence maximale de 2,7 cas 

pour 100 000 personnes chez les personnes âgées de plus de 80 ans (5).  

L’incidence chez les enfants serait de 0,62 cas pour 100 000 personnes par an chez les 0-9 ans, 

et 0,75 cas pour 100 000 personnes par an chez les 10-19 ans (6).  

 

 
Figure 1: Epidémiologie du syndrome de Guillain-Barré : les pays colorés correspondant à ceux pour 
lesquels les données d’incidence sont disponibles.  (1) 
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L’incidence en Asie de l’Est est inférieure à celle en Amérique du Nord et en Europe, avec 0,44 

cas pour 100 000 personnes par an au Japon, et 0,67 en Chine. La plus faible incidence est 

retrouvée au Mexique, avec 0,20 cas pour 100 000 personnes par an (Figure 1).  

Au contraire, des incidences supérieures sont retrouvées au Bangladesh (1,5 à 2,5 cas pour 

100 000 personnes par an chez les adultes, et même 3,5 chez les enfants), ou au Chili avec 

2,12 pour 100 000 personnes par an.  

 

L’incidence est également variable selon les saisons. Cette pathologie étant associée à des 

infections, l’incidence en hiver est bien plus élevée qu’en été dans les pays de l’Ouest  (1,7). 

Le sous-type PIDA représente 95% des cas en Amérique du Nord et en Europe, quand les 

formes axonales sont retrouvées dans 30 à 47% des cas au Japon, en Chine et en Amérique du 

Sud (8–10). 

 

3. Sous-types du syndrome de Guillain-Barré  
 

La physiopathologie du SGB est assez complexe car il apparait la plupart du temps après un 

précédent. En effet, dans l’étude IGOS, un précédent était visible chez 76% des patients, 

principalement des infections des voies respiratoires supérieures (35%) en Europe, en 

Amérique du Nord et en Asie de l'Est et du Sud-Est, tandis que la gastro-entérite (27%) était 

plus fréquente au Bangladesh. Le SGB a également été associé à certaines vaccinations et à 

un traitement par inhibiteur de point de contrôle immunitaire. D'autres déclencheurs moins 

courants peuvent être l'administration de gangliosides et la chirurgie (1,11).  

 

Il y a plusieurs décennies, le SGB était considéré comme un trouble homogène, dont l'issue 

variait en fonction de la gravité. Il était pensé que cette variation était largement due à 

l'étendue de la lésion axonale secondaire à la démyélinisation adjacente, plutôt qu'à des 

différences physiopathologiques fondamentales dans les types de SGB entre les individus. 

La remyélinisation des nerfs périphériques est un processus de réparation naturel 

fonctionnellement efficace, alors que la régénération axonale est lente et peut être 

irréversible si elle est étendue sur toute la longueur d'une fibre nerveuse. L'avancée de la 

compréhension qui a changé ce point de vue fût l'appréciation que des sous-types cliniques 

et pathologiques distincts pouvaient être délimités (12).  
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Ainsi, les différents sous-types de SGB sont définis en fonction de la présentation clinique et 

des résultats des études de conduction nerveuse, avec le type de fibres nerveuses impliquées 

(motrices, sensorielles, sensorielles et motrices, crâniennes ou autonomes), et le mode 

prédominant de l’atteinte des fibres (démyélinisante ou axonale), ainsi qu’en fonction de la 

présence d’une altération de la conscience (13).  

Le plus courant de ces sous-types, notamment dans l'hémisphère occidental, est la 

polyneuropathie inflammatoire démyélinisante aiguë (PIDA). Les sous-types les plus courants 

dans l'hémisphère oriental sont la neuropathie axonale motrice aiguë (Acute motor axonal 

neuropathy, AMAN) et la neuropathie sensitivo-motrice axonale aiguë (Acute motor and 

sensory axonal neuropathy, AMSAN). Les autres sous-types comprennent le syndrome de 

Miller-Fisher (SMF) (ophtalmoparésie, ataxie, absence de réflexes tendineux), le syndrome du 

bras ou de la jambe « en fléau », le sous-type pharyngo cervico-brachial (axonal), la 

mononévrite crânienne, la polynévrite crânienne, la paralysie bulbaire aiguë et l'encéphalite 

de Bickerstaff (14). 

 

Les lésions immunitaires touchent spécifiquement la gaine de myéline et les composants 

connexes des cellules de Schwann dans les PIDA tandis que dans les AMAN, les membranes 

de l'axone (l'axolemme) sont la cible principale des lésions immunitaires.  

La classification en AMAN ou en PIDA s'est d'abord fondée sur des études 

électrophysiologiques et pathologiques, puis a été étayée par l'identification de biomarqueurs 

anticorps spécifiques de l’AMAN, dirigés contre les gangliosides de la membrane neuronale 

(12). 

 

Les gangliosides sont des glycolipides contenant de l'acide sialique, enrichis dans le système 

nerveux des mammifères, en particulier au niveau des nœuds de Ranvier et des terminaisons 

des nerfs moteurs. 

Le mécanisme sous-jacent de la neuropathie médiée par les anticorps comprend la 

modulation de la fonction des canaux ioniques au niveau des nœuds de Ranvier, la cytotoxicité 

dépendante du complément au niveau des nœuds et des terminaisons nerveuses motrices, et 

l'interférence avec la régénération nerveuse.  
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Figure 2: Sous-types PIDA et AMAN/AMSAN du syndrome de Guillain-Barré (12) 

 

Les schémas de récupération clinique et neurophysiologique de l'AMAN/AMSAN et de la PIDA 

sont différents :  

Dans le cas de la PIDA, la récupération dépend du processus de remyélinisation et du degré 

de dégénérescence axonale secondaire.  

Dans le cas de l'AMAN/AMSAN, la récupération dépend du degré d'altération axonale causée 

par le dépôt d'anticorps. Chez une petite proportion de patients atteints d'AMAN ou AMSAN, 

la récupération est rapide lorsqu'il y a résolution du bloc de conduction médié par les auto-

anticorps. 

 

a. Sous-type PIDA 
 

Les sous-types du SGB sont souvent associés à des anticorps anti-gangliosides spécifiques, 

suggérant un enrichissement disproportionné des glycolipides cibles dans différents nerfs. Les 

anticorps peuvent également cibler des groupes de gangliosides ou des complexes de 

gangliosides. 

Cependant, les antigènes cibles dans la PIDA sont actuellement inconnus. Des études sur la 

névrite auto-immune expérimentale suggèrent que les protéines de la myéline (PMP22, P0 et 

P2) et la protéine nodale, la neurofascine, sont des cibles probables. Cependant, les auto-
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anticorps contre les protéines de la myéline n'ont pas été détectés chez les patients, et les 

anticorps anti-neurofascine sont rares chez les patients atteints de PIDA (1).  

 

Des études post-mortem ont montré que la PIDA se caractérise par la présence d'infiltrats 

inflammatoires contenant des lymphocytes T et des macrophages impliqués dans la 

démyélinisation médiée par les macrophages. Des dépôts de produits du complément activés 

peuvent être détectés sur les cellules de Schwann, suggérant une lésion nerveuse médiée par 

les anticorps (1).  

 
Les contributions des cellules T, macrophages et anticorps dans le sous-type PIDA restent à 

éclaircir, car beaucoup de patients sont séronégatifs pour les anticorps anti-gangliosides avec 

les méthodes de détection habituelles. Il est possible que ces patients expriment un auto-

anticorps encore non identifié, ou si l’immunopathogenèse de ce sous-type est 

fondamentalement différent (3).  

 
b. Sous-types AMAN/AMSAN 

 
Contrairement à la PIDA, les patients atteints d'AMAN présentent une lésion axonale primaire 

sans inflammation importante des cellules T ni démyélinisation. Les patients atteints du 

syndrome AMAN présentent généralement des IgG contre le GM1, le GD1a et le GalNAc-

GD1a. 

Les IgG et le complément activé sont déposés sur les axolemmes nodaux et internodaux. Les 

macrophages envahissent l'espace péri axonal, avec un allongement nodal suite au 

détachement paranodal de la myéline, ce qui entraîne un ralentissement de la conduction dû 

à une augmentation de la capacité membranaire nodale (Figure 2) (1). 

Le sous-type AMSAN présente en plus des lésions axonales, une atteinte des fibres sensitives. 

Cette forme correspond à une manifestation plus sévère que le sous-type AMAN (15).  

 

c. Syndrome de Miller-Fisher 
 

Le SMF est une variante du SGB caractérisé par l’apparition aiguë d’une ophtalmoparésie, une 

ataxie et l’absence de réflexes tendineux. Ces caractéristiques peuvent également 

s'accompagner de signes et de symptômes indiquant une neuropathie plus étendue. Les 
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patients atteints d'une PIDA, par ailleurs typique, et plus rarement d'autres formes de SGB, 

peuvent présenter un certain degré d'ophtalmoparésie et d'ataxie (16).  

Les patients atteints du SMF présentent une réactivité contre le GQ1b, qui est exprimé dans 

les régions paranodales des nerfs moteurs extra-oculaires. Certains cas de SMF peuvent 

évoluer vers un SGB classique. En outre, 5% des cas de SGB classique peuvent présenter une 

ophtalmoplégie.  

 

d. Encéphalite de Bickerstaff 
 

L'encéphalite de Bickerstaff est fréquemment considérée comme faisant partie du spectre du 

SGB car elle partage des caractéristiques cliniques et physiopathologiques similaires. 

Toutefois, son inclusion en tant que variante clinique du SGB est sujette à débat en raison du 

non-respect des critères diagnostiques du SGB. Elle affecte moins de 5% des patients et se 

manifeste par des symptômes cliniques tels que l'ophtalmoplégie, l'ataxie, l'aréflexie et des 

altérations de la conscience. De manière similaire aux patients atteints du SMF, les personnes 

atteintes d’encéphalite de Bickerstaff peuvent présenter des anticorps IgG anti-GQ1b ou 

d'autres anticorps anti-gangliosides dans leur sérum (15). 

 

Sous-types et variants Auto-anticorps IgG 
fréquemment associés 

Spectre syndrome de Guillain-Barré 

Forme classique Aucun 

Formes axonale motrice (AMAN) et sensitivo-motrice 
(AMSAN) 

Anti-GM1, anti-GD1a, anti-
GalNAc-GD1a 

Forme pharyngo-cervico-brachiale Anti-GT1a 

Forme paraparétique Variables 

Forme paralysie faciale bilatérale avec paresthésies distales Aucun 

Spectre syndrome de Miller Fisher 

Forme classique 

Anti-GQ1b Formes incomplètes (ophtalmoparésie aiguë, neuropathie 
ataxique aiguë, ptosis aigu, mydriase aiguë) 
Encéphalite de Bickerstaff 

Figure 3: Auto-anticorps associés aux variants du SGB (15) 
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4. Infections à l’origine du SGB  
 

Le SGB est souvent précédé d’une infection ou d’un autre stimulus du système immunitaire.  

Environ deux tiers des patients présentent des symptômes infectieux dans les trois semaines 

précédant l’apparition de la faiblesse, signe clinique du SGB. Les symptômes les plus fréquents 

sont la fièvre (52%), la toux (48%), le mal de gorge (39%), l’écoulement nasal (30%), la diarrhée 

(27%), les douleurs abdominales (15%) (17). A l’échelle globale, l’infection la plus 

fréquemment identifiée comme cause à l’origine du SGB est Campylobacter Jejuni, mais 

d’autres infections comme le cytomégalovirus, Mycoplasma pneumoniae, ou le virus Zika sont 

également décrites dans les principales causes (18). 

Cependant, l’absence d’infection précédant le SGB ne peut pas exclure ce diagnostic, car les 

infections putatives ou d’autres stimuli immunologiques peuvent être infracliniques (15). 

 

a. Campylobacter Jejuni 
 

i. Généralités 
 

Campylobacter jejuni (C. jejuni) est responsable d’environ un tiers des SGB. Les SGB causés par 

C. jejuni sont en général plus sévères qu’avec les autres infections.  

 

Il s’agit d’une bactérie microaérophile, sensible à l’oxygène, à Gram négatif et non sporulée. 

C’est l’origine fréquente de la gastro-entérite chez l’Homme (100 millions de personnes 

atteintes par an). La transmission à l’Homme se fait généralement par la consommation 

d’aliments, notamment de viande de volaille crue ou insuffisamment cuite, de lait non 

pasteurisé ou contaminé, ou de sources environnementales à base d’eau. Après absorption, 

C. jejuni colonise l’iléon distal et le côlon (14).  

Le risque de développer le SGB à la suite d’une infection à C.jejuni reste faible. En effet, 1 

patient sur 1000 exposés à l’infection développera un SGB (19).  

 

ii. Pathogénèse 
 

C.jejuni produit un lipo-oligosaccharide (LOS) qui se termine souvent par une structure 

ressemblant aux fragments saccharidiques des gangliosides. La morbidité post-infectieuse à 
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C.jejuni dépend fortement de la structure de ces LOS pathogènes, qui déclenchent le système 

immunitaire inné via la signalisation par les récepteurs de type Toll (TLR)-4. Les TLR 

reconnaissent des motifs moléculaires distincts associés à des agents pathogènes, participant 

ainsi à la première ligne de défense contre ces agents pathogènes.  

 

Les LOS font partie intégrante de la membrane cellulaire de C. jejuni, avec une structure 

d'oligosaccharides centraux formant des régions centrales internes et externes et une fraction 

lipidique A. Les LOS de la membrane externe sont également des antigènes de ganglioside. Ils 

sont impliqués dans des processus tels que la colonisation, la survie, l'inflammation et 

l'évasion immunitaire (14). 

Les LOS de C. jejuni qui sont associés au SGB produisent la plupart du temps des structures 

mimant les fragments oligosaccharidiques de GM1a et GD1a à la surface des gaines de 

myéline. 

En outre, des souches comme C.jejuni Penner sérotype HS :19, exprimant des mimiques de 

GD3, GM2, GM3 et GT1a ont été isolées. Les données cliniques et sérologiques soutiennent 

un modèle dans lequel le LOS de souches spécifiques de C. jejuni suscite des anticorps qui 

reconnaissent à la fois les molécules bactériennes et les gangliosides. Ainsi, la reconnaissance 

de ces dernières biomolécules, qui sont abondamment exprimées dans le système nerveux où 

elles sont impliquées dans la neurotransmission, provoque un dysfonctionnement 

neurologique. Les anticorps anti-GM1a sont les anticorps les plus fréquemment observés dans 

le SGB et sont associés à un phénotype clinique moteur sévère (20). Le risque de SGB est 

estimé être au moins six fois plus élevé avec la souche C. jejuni Penner sérotype HS:19 que le 

risque moyen (21). 

 

L'exposition des antigènes LOS de C. jejuni au système immunitaire cellulaire et humoral induit 

la libération de C1q (complexe protéique impliqué dans le système du complément), 

l'activation des macrophages et la production d'anticorps dans les plasmocytes. En raison du 

mimétisme moléculaire, ces anticorps ciblent non seulement les LOS de C. jejuni mais aussi les 

gangliosides de la myéline ou des axones des nerfs périphériques après avoir traversé la 

barrière hémato-nerveuse. Cependant, il existe d'autres cas de patients atteints de SGB 

infectés par des souches de C. jejuni sans mimétisme moléculaire des auto-antigènes. Selon le 

modèle classique de la PIDA, les antigènes à réaction croisée sont reconnus par les 



 

28 
 

composants du système immunitaire, tels que les macrophages et les lymphocytes T CD4+, 

qui aident les lymphocytes B à se transformer en plasmocytes et à produire des anticorps 

neutralisants qui peuvent réagir avec les gangliosides en tant qu'auto-anticorps.  

L'activation du complément par les voies classique, lectinique ou alternative entraîne ensuite 

une démyélinisation neuronale via le complexe d'attaque membranaire (MAC) (C5b-C9), une 

inflammation causée par les anaphylatoxines (C3a et C5a), ainsi qu'une infiltration et une 

invasion de macrophages qui produisent des cytokines telles que le facteur de nécrose 

tumorale-α (TNFα), ainsi que des radicaux libres, comme l'oxyde nitrique. 

Les macrophages dotés de récepteurs Fc et de récepteurs du complément pour le C3b peuvent 

endommager les nerfs périphériques également par phagocytose médiée par les récepteurs 

et induction de la destruction de la myéline.  

L'infiltration de cellules T CD4+ activées renforce l'activité des macrophages par le biais de 

cytokines inflammatoires telles que l'interféron-γ (INF-γ) et le TNF-α. L'activation alternative 

du complément par la voie de la lectine est assurée par la lectine se liant au mannose (MBL). 

Il n’est pas encore certain que les polymorphismes du gène MBL contribuent à la susceptibilité 

et à la gravité du SGB, mais dans une étude portant sur 300 patients atteints de SGB au 

Bangladesh, les polymorphismes MBL2 étaient liés à une réduction de la MBL sérique et 

associés à la gravité du SGB (14). 
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Figure 4:  Mécanisme d’action proposé de la pathogénèse du SGB médié par C.jejuni (3) 
 

Un autre mécanisme physiopathologique qui explique la démyélinisation auto-immune des 

axones périphériques est l'interaction du récepteur central des cellules présentatrices 

d'antigènes Siglec-1 avec les motifs LOS sialylés que l'on trouve spécifiquement sur les 

surfaces de C. jejuni associés au SGB. Cette interaction induit la différenciation des cellules T 

et la production d'auto-anticorps (22). 

En outre, les protéines du domaine d'oligomérisation des nucléotides (NOD), qui sont des 

récepteurs cytoplasmiques, semblent jouer un rôle important dans les réponses immunitaires 

innées de l'hôte aux agents pathogènes. Les NOD reconnaissent les molécules du soi ou du 

non-soi et ont été impliquées dans de nombreuses maladies auto-immunes, dont le SGB. Les 

polymorphismes des gènes NOD1 ont été soupçonnés de jouer un rôle dans la 

physiopathologie du SGB. Cependant, dans une étude portant sur 303 patients atteints de 

SGB, les polymorphismes des gènes NOD1 et NOD2 n'ont conféré aucun risque de 

susceptibilité ou de gravité du SGB  (14). 
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iii. Méthode de détection de C.jejuni 
 
L'isolement de C. jejuni se fait en pratique courante à partir d'une culture de selles. Cependant, 

la culture sous-estimerait la fréquence de l'infection à C. jejuni car même si elle fournit une 

preuve définitive de l'infection par C. jejuni chez les patients atteints de SGB, en raison de la 

courte période médiane d'excrétion de C.jejuni dans les selles qui est de 16 jours et du délai 

de 1 à 3 semaines entre l'épisode de diarrhée et le développement du SGB, elle donne une 

fausse estimation de l'infection chez ces patients (19). Une admission tardive à l'hôpital et la 

prise d'antibiotiques par le patient peuvent également expliquer la faible positivité des 

cultures. En outre, la mise en culture d'échantillons de selles pour C.jejuni n'a été effectuée 

que dans les cas de SGB avec diarrhée sévère, manquant ainsi des cas dans lesquels l'infection 

peut être légère ou subclinique (23). 

 

b. Mycoplasma pneumonia 
 

Des cas ont été rapportés montrant que le SGB peut aussi être précédé d'une pneumonie due 

à Mycoplasma pneumoniae (M.pneumonia) (24). Les manifestations cliniques sont similaires 

à celles du SGB causé par C. jejuni.  

Les mycoplasmes sont caractérisés par l’absence de paroi cellulaire, c’est pour cette raison 

que les glycolipides de la membrane sont exposés au système immunitaire de l’hôte lors d’une 

infection. M. pneumoniae est un agent pathogène respiratoire humain qui provoque des 

pneumonies atypiques représentant environ 20 à 30% de tous les types de pneumonie dans 

le monde (25).  

M. pneumoniae déclenche le SGB par la production bactérienne de galactocérébroside.  

Le traitement et l'issue du SGB associé à M. pneumoniae sont similaires au traitement et à 

l'issue du SGB déclenché par d'autres causes (14).  

 

c. Cytomegalovirus  
 
Le cytomégalovirus (CMV) humain est un bêtaherpèsvirus ayant une séroprévalence mondiale 

de 60% à 90%. Il s’agit de la principale cause d’infections congénitales et affecte 

particulièrement les personnes présentant une immunodépression (26). 



 

31 
 

Une étude rétrospective sur 86 patients atteints du SGB en Italie a montré que 6% de ces 

patients avaient une infection concomitante avec le CMV, avec une fréquence plus élevée 

chez les enfants et adolescents par rapport aux adultes. Le SGB lié au CMV est fréquemment 

associé aux anticorps GM2 et est généralement de nature démyélinisante et à dominante 

motrice. Les patients atteints de SGB lié au CMV peuvent également présenter des anticorps 

élevés contre la moésine, une protéine présente à l'état de traces dans le nœud de Ranvier. 

Ces anticorps disparaissent lors de la guérison du SGB. Dans une étude rétrospective portant 

sur 4132 patients atteints de SGB, la nécessité d'une ventilation mécanique chez 281 patients 

était associée à la coexistence d'une infection à CMV. Dans une étude portant sur 30 patients 

pédiatriques atteints de SGB en Iran, des anticorps IgG anti-CMV ont été détectés dans 97 % 

des cas (14). 

 
 

d. Virus Zika 
 
Le virus Zika est un virus transmis par les arthropodes (arbovirus) du genre Flavivirus, famille 

des Flaviviridae (27).  

Il a été signalé dans les années 1950 en Afrique et en Asie du Sud-Est de manière sporadique. 

Il a été isolé pour la première fois sur une île du Pacifique en 2007. En 2016, l’épidémie du 

virus Zika a été déclarée urgence de santé publique de portée internationale par l’OMS, en 

raison de la propagation rapide du virus en Amérique centrale et du Sud. De nombreuses 

complications neurologiques ont été associées à l’infection par le virus Zika. Une étude cas-

témoins portant sur une étude localisée en Polynésie française en 2013-2014 a démontré une 

association et une relation causale probable entre l’infection par le virus Zika et le SGB. 

L’incidence était estimée à 0,24 cas de GBS pour 1000 infections par le virus Zika.  

Il s'agit de la première étude à documenter une large série de patients ayant développé un 

SGB suite à une infection par le virus Zika. 88% des patients atteints du SGB ont rapporté une 

infection symptomatique par le virus Zika qui a précédé l'apparition des symptômes 

neurologiques d'une durée médiane de 6 jours. Tous les patients atteints du SGB étaient de 

type AMAN, caractérisé par une atteinte distale des nerfs moteurs, l'absence de profils et de 

niveaux typiques d'anticorps anti-glycolipides, et une récupération plus rapide que celle 

habituellement observée dans le SGB typique (27).  
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D’autres études cas-témoins en Amérique latine ont rapporté une incidence très élevée de 

SGB associé à Zika. La Figure 1 permet de comparer la différence d’incidence de SGB avant et 

après la propagation du virus Zika sur le continent américain et permet donc de constater une 

augmentation très importante de l’incidence sur ce territoire.  

 

e. SRAS-CoV-2 
 
En 2020 a émergé l’épidémie du syndrome respiratoire aigu sévère (SRAS-Cov-2) 

communément nommée Covid-19, d’abord en Chine puis rapidement dans le monde entier.  

 

Au cours de cette pandémie, de nouveaux cas de SGB et de SMF ont été signalés en association 

avec une infection par le SRAS-Cov-2. En effet, sur 1200 patients atteints de Covid-19 

hospitalisés dans le nord de l’Italie sur un mois en 2020, 5 étaient également atteints de GBS 

(28). Cependant, les preuves d’une association entre les deux restent contradictoires.  

D’après une étude épidémiologique et de cohorte, au Royaume-Uni, l'incidence du SGB a 

diminué entre mars et mai 2020 par rapport aux mêmes mois en 2016-2019 (29). Cette étude 

ne démontre pas de causalité entre l’infection au Covid-19 et le SGB, mais ne peut conduire à 

cette conclusion à elle seule.  

Une autre étude observationnelle a montré que dans le nord de l'Italie, l'incidence s'est avérée 

2,6 fois plus élevée en mars et avril 2020 par rapport à la même période en 2019. Cette étude 

soutient l’hypothèse d’un rôle du SRAS-Cov-2 dans le déclenchement du SGB. Le SGB associé 

au COVID-19 est principalement démyélinisant et semble plus grave que le SGB non associé 

au COVID-19 (30).  

Bien qu’il semble exister une association entre le SRAS-Cov-2 et le SGB, les données restent 

encore limitées et devraient s’étoffer dans les années à venir.  

 

f. SGB et vaccination 
 
Suite à la publication de rapports décrivant un risque accru d’une vaccination sur 100 000 de 

SGB chez les personnes ayant reçu le vaccin contre la grippe H1N1 de 1976, il y a une 

surveillance soutenue du SGB associé à l’administration d’un vaccin (1). Cependant, il a été 

démontré que le risque de développer un SGB avec d’autres vaccins antigrippaux est très 

faible (environ <1 par million de vaccinations) (32).  
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Plusieurs études ont été publiées sur une potentielle relation de cause à effet entre la 

vaccination contre le COVID-19 et SGB. Cependant, il n'est pas encore possible de tirer des 

conclusions sur une quelconque association significative entre la vaccination contre le COVID-

19 et les cas de SGB, bien que certains arguments plaident en faveur d’une relation de cause 

à effet. Sur la base de l'incidence annuelle prévue, il est attendu à ce que 900 à 2200 personnes 

sur 1 milliard développent un SGB dans les 6 semaines suivant l'administration d'une seule 

dose de vaccin, et à ce que 1500 à 3700 personnes sur 1 milliard soient affectées de la même 

manière dans une période de 10 semaines suivant l'administration de deux doses de vaccin. 

Par conséquent, une corrélation temporelle n'implique pas, et ne doit pas être considérée 

comme signifiant un lien de causalité.  En outre, le mode de présentation très spécifique et 

caractéristique, avec une faiblesse bifaciale comme symptôme initial, peut être un symptôme 

à surveiller dans le contexte de la récente vaccination contre le COVID-19 (33). 

 

Quelques patients ont développé un SGB après des vaccinations contre la rage, l'hépatite B 

ou la polio. Cependant, dans une étude chinoise portant sur 1 056 patients atteints de SGB, 

aucune augmentation du risque de SGB n'a été détectée pour les vaccins contre l'hépatite B, 

la grippe, l'hépatite A, la varicelle, la rage, la polio (vivante), la diphtérie, la coqueluche 

(acellulaire), le tétanos, la rougeole, les oreillons, la rubéole, l'encéphalite japonaise ou la 

méningite (34). 

 
g. Autres causes plus rares 

 
D’autres infections peuvent causer un SGB. En effet, les bactéries comme Haemophilus 

influenzae, Erlichia chaffeenensis, Orientia tsutsugamushi, Escherichia coli, ou les virus de la 

dengue, Influenza-A, Epstein-Barr, Hépatite E etc, peuvent être à l’origine d’un SGB de 

manière beaucoup plus rare. Dans une étude sur 5821 patients indiens étant atteints de la 

dengue, 3,2% étaient diagnostiqués du SGB (35).  

 

Plusieurs déclencheurs de SGB non infectieux et non liés à un vaccin ont également été 

signalés. Chez un homme de 80 ans, le SGB a été déclenché par un lymphome angio-

immunoblastique à cellules T. L'explication physiopathologique n'a pas été élucidée, mais 

l'hypothèse qu'une tumeur maligne aurait pu déclencher le dérèglement immunitaire a été 

émise, qu'il aurait pu s'agir d'un phénomène paranéoplasique (à distance de la tumeur ou de 
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ses métastases) ou d'une réaction auto-immune déclenchée par une exposition commune. Le 

SGB a également été signalé comme un phénomène post-transplantation rénale (36). 

L'administration intraveineuse de gangliosides dans le cadre d'un traumatisme, d'une 

intervention chirurgicale, d'un accident vasculaire cérébral ou d'une neuropathie 

périphérique et d'une intervention chirurgicale a également été signalée comme un 

déclencheur rare du SGB.  

 

La raison pour laquelle environ un tiers des patients atteints de SGB ne présente pas 

d'infections symptomatiques antérieures, de vaccinations ou d'autres déclencheurs pourrait 

être due au fait qu'environ 30 % des infections gastro-intestinales et respiratoires deviennent 

asymptomatiques, selon l'étude IGOS (37). 

 

5. Diagnostic  
 

a. Critères diagnostiques 
 
En 1978, le National Institute of Neurological Disorders and Stroke (NINDS) des États-Unis a 

élaboré des définitions de cas pour le SGB dans le cadre de l'étude de l'association présumée 

entre le SGB et la campagne de vaccination contre la grippe porcine de 1976-1977. Les critères 

diagnostiques initiaux publiés en 1981 ont été modifiés en 1990. 

Bien qu'ils aient été développés principalement à des fins de recherche, ils sont probablement 

encore les critères les plus utilisés en pratique clinique. Les critères se composent de 

caractéristiques qui sont requises pour ou qui soutiennent fortement le diagnostic de SGB, et 

de caractéristiques qui mettent en doute le diagnostic. 

 

Caractéristiques nécessaires au diagnostic : 

• Faiblesse motrice progressive de plus d’un membre 
• Aréflexie 

Caractéristiques plaidant fortement en faveur du diagnostic : 

Caractéristiques cliniques : 

• Evolution : les symptômes et les signes d’affaiblissement moteur se développent 
rapidement et cessent de progresser au bout de 4 semaines 

• Symétrie relative 
• Rétablissement (au bout de 2 à 4 semaines) 
• Dysfonctionnement autonome  
• Absence de fièvre lors de l’apparition des symptômes névritiques 
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Des variantes de ces caractéristiques sont également décrites.  
 
Caractéristiques du LCR : 

• Protéines du LCR élevées après la première semaine de symptômes 
• Cellules du LCR : ≤ 10 cellules mononucléaires/mm3 observées. 

 
Des variantes de ces caractéristiques sont également décrites.  
 
Caractéristiques électrodiagnostiques : 
80% des patients présentent des signes de ralentissement ou de blocage de la conduction nerveuse 
à un moment de la maladie. La vitesse de conduction est généralement inférieure à 60% de la 
normale. 
Caractéristiques mettant en doute le diagnostic : 

• Asymétrie marquée et persistante de la faiblesse 
• Dysfonctionnement persistant de la vessie ou des intestins 
• Dysfonctionnement de la vessie ou des intestins au début de la maladie 
• Plus de 50 leucocytes mononucléaires/mm3 dans le LCR 
• Présence de leucocytes polymorphonucléaires dans le LCR 
• Niveau sensoriel élevé 

Caractéristiques excluant le diagnostic :  

• Antécédents actuels d’abus d’hexacarbones 
• Métabolisme anormal des porphyrines indiquant un diagnostic de porphyrie aiguë 

intermittente 
• Antécédents ou constatation d’une infection diphtérique récente 
• Caractéristiques cliniques compatibles avec une neuropathie au plomb 
• L’apparition d’un syndrome purement sensoriel 
• Diagnostic définitif d’une affection comme la poliomyélite, le botulisme, la paralysie 

hystérique ou la neuropathie toxique. 
Figure 5: Critères diagnostiques du NINDS (38) 
 

En 2011, la collaboration de Brighton a publié de nouvelles définitions de cas pour le SGB tout 

en étudiant une association possible entre le SGB et la campagne de vaccination contre la 

grippe porcine H1N1 de 2009-2010.  

Les critères de Brighton identifient le SGB avec quatre niveaux de certitude diagnostique, du 

niveau 1 (le plus élevé) au niveau 4 (le plus faible). L'utilisation de ces critères pour classer les 

patients chez qui on suspecte un SGB dépend fortement de l'exhaustivité des données 

diagnostiques. Des recherches supplémentaires sont nécessaires pour développer des critères 

qui peuvent être utilisés pour diagnostiquer le SGB et ses variants moins fréquents dans la 

phase aiguë de la maladie.  
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Figure 6: Critères diagnostiques de Brighton (15)  
Niveau de certitude diagnostique 1 maximum à 4 minimum 
+ : présent, - : absent, +/- : présent ou absent 
a : en l’absence d’analyse du liquide cérébro-spinal, l’étude de la conduction nerveuse doit être en faveur du 
SGB. 
 
Cependant, en pratique, les critères publiés en 1990 constituent toujours une bonne base 

pour les cliniciens du monde entier pour poser un diagnostic de SGB (39). Au minimum, le 

diagnostic du syndrome de Guillain-Barré nécessite la présence : 

- D’une faiblesse flasque symétrique 

- D'une diminution des réflexes en l'absence d'autres causes (1). 

 

b. Diagnostic différentiel 

 
Chez les patients présentant des caractéristiques typiques du SGB, le diagnostic est 

généralement simple, mais chez les patients présentant des caractéristiques atypiques, le SGB 

peut parfois être difficile à reconnaître (39).  

Bien qu'il ne soit inclus dans aucun des critères diagnostiques, il existe une maladie antérieure 

dans les 4 semaines précédentes chez 76 % des patients. Le schéma de faiblesse du SGB n'est 

pas non plus limité aux membres et peut s'étendre aux muscles innervés par le crâne, aux 

muscles respiratoires et à l'autonomie. Dans de rares cas, ces schémas atypiques peuvent être 

la première présentation du SGB (1). 

 

Le diagnostic différentiel englobe les maladies infectieuses, les tumeurs malignes et les 

troubles de la jonction neuromusculaire.  
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Chez les patients présentant une numération cellulaire élevée dans le LCR, il faut envisager 

des diagnostics différentiels tels que l'inflammation de la racine rachidienne due au 

cytomégalovirus ou au virus du sida, la myélite transverse, la maladie de Lyme, une tumeur 

maligne leptoméningée ou la poliomyélite.  

Même chez les patients présentant des caractéristiques typiques, une ponction lombaire est 

recommandée afin d'exclure d'autres diagnostics. 

 

L’étude de conduction nerveuse peut être utile chez des personnes pour différencier la 

polyneuropathie, la myopathie, la maladie des cellules de la corne antérieure (poliomyélite) 

et les troubles de la jonction neuromusculaire. Lorsqu'un diagnostic de SGB est envisagé chez 

un patient présentant une paraparésie ou un niveau sensitif spinal anormal à l'examen 

neurologique, une IRM de la moelle épinière, et éventuellement un examen du LCR, doivent 

être réalisés pour exclure une compression de la moelle épinière ou une myélite transverse. 

L’étude de conduction nerveuse peut également être utile chez ces patients, en particulier 

lorsqu'une malignité leptoméningée doit être envisagée. 

 

Atteinte du système 
nerveux central 

Encéphalite, encéphalomyélite aiguë disséminée, myélite transverse, 
compression du tronc cérébral ou de la moelle, tumeur maligne 
leptoméningée 

Atteinte des neurones 
moteurs 

Poliomyélite, myélite antérieure du virus West-Nile, sclérose latérale 
amyotrophique, atrophie musculaire spinale progressive 

Atteinte des plexus Amyotrophie névralgique, plexopathie diabétique ou néoplasique 
Atteinte des racines 
nerveuses 

Méningoradiculite ou radiculite liée à la maladie de Lyme, au 
cytomégalovirus, au VIH, méningite carcinomateuse 

Atteinte des nerfs 
périphériques 

Neuropathie de réanimation, vascularite, diphtérie, porphyrie, neuropathie 
carentielle (en particulier carence en thiamine ou en vitamine B12), 
neuropathie alcoolique aiguë, intoxication au protoxyde d’azote, 
neuropathies infectieuses (maladie de Lyme, VIH), troubles métaboliques ou 
électrolytiques (hypo/hyperkaliémie, hypophosphatémie, 
hypo/hypermagnésémie, hypoglycémie), aggravation aiguë de neuropathie 
périphérique chronique, polyradiculoneuropathie inflammatoire chronique, 
syndrome POEMS (polyneuropathie, organomégalie, endocrinopathie, 
protéine monoclonale et anomalies cutanées), autres neuropathies toxiques 

Atteinte de la jonction 
neuromusculaire 

Myasthénie auto-immune, botulisme, intoxication par les organophosphorés 

Atteinte des muscles Troubles métaboliques ou électrolytiques (hypokaliémie, phosphatémie ou 
magnésémie, hypoglycémie), maladie mitochondriale, rhabdomyolyse aiguë, 
myopathie inflammatoire 

Atteinte psychogène Anxiété, dépression, trouble fonctionnel 

Figure 7: Diagnostic différentiel du SGB (15) 
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c. Diagnostic chez l’enfant 
 

La présentation clinique et l'issue du SGB sont différentes chez les enfants et les adultes. Le 

diagnostic du SGB infantile peut être difficile, en particulier chez les jeunes enfants âgés de 

moins de six ans (40). La douleur, la difficulté à marcher ou le refus de marcher sont les 

symptômes les plus fréquents chez les enfants et doivent faire suspecter un SGB.  

Cependant, seul un tiers des enfants d'âge préscolaire présentant un SGB reçoivent un 

diagnostic correct à l'admission. Chez les jeunes enfants, le SGB peut être initialement 

diagnostiqué comme une méningite, une coxite ou un malaise causé par des infections virales.  

De plus, le diagnostic de SGB chez les enfants est souvent retardé. Chez les enfants d'âge de 

moins de six ans, le retard de diagnostic peut même dépasser 2 semaines. Une surveillance 

insuffisante de ces enfants pendant cette période peut entraîner une intubation d'urgence, 

voire le décès (39).  

 

6. Evolution et pronostic de la maladie 
 

a. Evolution du SGB 
 

 

Figure 8: Évolution dans le temps du syndrome de Guillain-Barré (12) 
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La faiblesse rapidement progressive est la principale caractéristique clinique du SGB. Par 

définition, la faiblesse maximale est atteinte en 4 semaines, mais la plupart des patients 

l'atteignent en 2 à 3 semaines.  

Les patients entrent ensuite dans une phase de plateau qui dure de quelques jours à plusieurs 

semaines ou mois (Figure 8). Durant cette phase, deux tiers des patients ne peuvent plus 

marcher et un tiers présente une tétraplégie complète. De plus, il est possible de voir 

apparaitre une insuffisance respiratoire au cours de ce plateau due à une atteinte des nerfs 

phréniques, ce qui entraine une prise en charge en service de réanimation avec intubation 

orotrachéale et ventilation mécanique (15).  

Cette phase est suivie d'une phase de récupération généralement beaucoup plus lente et 

variable (41). Cette phase peut durer plusieurs mois voire plusieurs années. Le maximum de 

la récupération se fait durant les premiers mois. Dans environ 80% des cas, la récupération est 

totale au bout de six à douze mois (42). 

 

b. Pronostic  
 

Le SGB reste une maladie potentiellement mortelle avec des morbidités fréquentes, même 

avec les meilleurs traitements disponibles. Le taux de mortalité en Europe et en Amérique du 

Nord varient entre 3 % et 7 %, et peut être bien plus élevé dans d’autres pays comme au 

Bangladesh, où le taux est de 17%. (1,43).  

 

Les patients peuvent décéder au cours de la phase aiguë progressive, très probablement en 

raison d'une insuffisance ventilatoire ou de complications pulmonaires, ou d'un 

dysfonctionnement autonome incluant une arythmie.  

Cependant, le décès peut également survenir à un stade plus tardif lorsqu'un patient quitte 

l'unité de soins intensifs pour un service de neurologie générale, ce qui montre l'importance 

d'une surveillance précise et prolongée et de soins généraux (12).  

 

Des situations d'urgence peuvent survenir après un retard de diagnostic, en particulier chez 

les jeunes enfants. Les patients qui survivent au SGB ont souvent des déficits résiduels pouvant 

avoir un effet notoire sur les activités quotidiennes et la qualité de vie. 
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Les caractéristiques des patients liées à un mauvais pronostic du SGB sont :  

• Un âge élevé (40 ans et plus) 

• La rapidité d’installation 

• La présence d’une diarrhée ou une infection à C.jejuni au cours des 4 semaines 

précédant le début des symptômes 

• Un degré d’invalidité élevé au nadir (15) 

 

Environ 20 % des patients atteints du SGB ne peuvent pas marcher sans aide 6 mois après 

l'apparition de la maladie. La plupart des patients ont des douleurs et une fatigue résiduelles, 

qui peuvent en partie être attribuées à la perte axonale persistante.  

 

De nombreux patients sont contraints de modifier leur travail et leurs activités quotidiennes, 

même après avoir atteint à nouveau un bon niveau fonctionnel. La plupart des améliorations 

surviennent au cours de la première année, mais les patients peuvent continuer à se rétablir 

même après 3 ans, voire plus (12). 

 
Scores pronostiques : 
 
Des échelles d’évaluation ont été créées durant ces dernières décennies dans le but de suivre 

l’évolution et le pronostic du SGB.  

Parmi elles, l’échelle d’invalidité du SGB (annexe 1) a été utilisée comme échelle de résultats 

dans la majorité des essais cliniques sur le SGB. Elle contient six niveaux : 

- 0 : sain 

- 1 : symptômes mineurs et capable de courir 

- 2 : capable de marcher 10 m sans aide mais incapable de courir 

- 3 : capable de marcher 10 m dans un espace ouvert avec de l'aide 

- 4 : grabataire ou en fauteuil roulant 

- 5 : nécessitant une ventilation assistée pendant au moins une partie de la journée 

- 6 : décédé 

 

L'étude PERINOMS (Peripheral Neuropathy Measures Outcome Study) a étudié un grand 

nombre d'échelles d'évaluation. Lors d'une réunion du Centre neuromusculaire européen, le 
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groupe d'étude PERINOMS est parvenu à un consensus sur l'utilisation d'une variété de 

mesures pour le suivi des patients atteints de SGB dans les futurs essais. 

Il est recommandé d'utiliser l'échelle d'invalidité du SGB et l'échelle Rasch-Built Overall 

Disability Scale (R-ODS, annexe 2) pour mesurer l'invalidité, ainsi que le score total du MRC 

(Medical Research Council, annexe 3) et le nouveau score Rasch-Built MRC pour mesurer la 

force musculaire. 

 

D’autres scores cliniques de neuropathie existent également, comme l’échelle ONLS (Overall 

Neuropathy Limitations Scale, annexe 4). L’échelle de qualité de vie EQ-5L peut également 

être utilisée dans le SGB (annexe 5). 

 

Les scores pronostiques permettent d’identifier les patients qui nécessitent un traitement et 

une surveillance supplémentaires. Des outils pronostiques ont été également développés par 

l’IGOS et sont accessibles sur internet. Ils permettent notamment d’évaluer le risque 

d’insuffisance respiratoire au cours de la première semaine d’hospitalisation, ou le risque 

d’incapacité à marcher six mois après l’admission à l’hôpital (15).  
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III. Thérapeutiques actuelles du SGB 
 

1. Prise en charge  
 

La prise en charge des patients atteints du SGB peut être stratifiée en fonction des différents 

stades de la maladie (Figure 9).  
 

Figure 9: Prise en charge du GBS (1)  
 

De manière générale, la prise en charge du SGB doit être globale et comprendre les aspects 

médicaux, paramédicaux et sociaux. Il s’agit de prendre en charge la cause mais également les 

complications inhérentes au SGB (insuffisance respiratoire, potentielles infections résultant 

de cette insuffisance respiratoire, complications de la dysautonomie, des troubles digestifs, 

de la douleur et de la fatigue etc). L’accompagnement psychologique du patient et de sa 

famille est également très important (15).  

Selon le moment de la présentation des symptômes à partir du début de la maladie, la prise 

en charge des patients peut varier.  
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L'immunothérapie par immunoglobuline intraveineuse ou l’échange plasmatique sont 

recommandés lorsque le patient se retrouve dans l’incapacité de marcher sans aide. En 

complément, il y a une surveillance de la progression de la maladie et une intervention 

précoce en cas de dysfonctionnement autonome, de faiblesse respiratoire ou de faiblesse 

bulbaire.  

En raison de l'immobilité prolongée, les patients sont également exposés au risque de 

thrombose veineuse profonde et d'embolie pulmonaire, ce qui justifie une prophylaxie 

préventive. Une fois le plateau atteint, certains patients peuvent présenter une rechute, qui 

peut être due à une fluctuation liée au traitement ou à l'apparition aiguë d'une PIDA. 

Dans la phase aiguë, généralement dans les deux premières semaines suivant l'apparition de 

la maladie, les patients risquent de développer des complications et des lésions nerveuses 

importantes. Chez les patients présentant une potentielle défaillance respiratoire et de 

l’autonomie, l'admission dans une unité de haute dépendance est conseillée pour une 

surveillance étroite de la progression de la maladie. L'immunothérapie doit être mise en place 

dès que les patients présentent des signes d'incapacité. 

Actuellement, l'immunoglobuline intraveineuse et l'échange plasmatique se sont révélés aussi 

efficaces l'un que l'autre pour améliorer l'issue de la maladie en accélérant la récupération, 

mais ils n'arrêtent pas la progression de la maladie et ne modifient pas l'étendue des lésions 

nerveuses. Peu d’effets indésirables sont associés à ces deux traitements (1). 

 

2. Echange plasmatique  
 

a. Historique et mécanisme d’action de l’échange plasmatique  
 
L'échange thérapeutique de plasma (ETP) est une technique extracorporelle réalisée dans un 

appareil d'aphérèse. Le plasma du patient est séparé du sang total et retiré, tandis que les 

composants cellulaires du sang sont rendus au patient avec un liquide de remplacement pour 

éviter l’hypotension. La séparation du sang peut être effectuée soit par centrifugation, soit 

par filtration.  

La première méthode a été rapportée pour la première fois en 1914. John J. Abel et ses 

collègues ont mis au point une procédure qui utilise la force g pour séparer les éléments du 

sang en fonction de leur densité. L'exposition du sang total à un champ centrifuge entraîne la 
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séparation des composants en couches constituées de plasma, de plaquettes, de cellules 

mononucléaires (lymphocytes et monocytes), de granulocytes et de globules rouges (44).  

 

Le mécanisme d’action de l’ETP n’est pas clairement connu mais il permet d’éliminer les 

anticorps pathologiques, de stimuler la prolifération des cellules B et des plasmocytes en les 

sensibilisant aux immunosuppresseurs, d’éliminer les complexes immuns en améliorant la 

fonction des macrophages et monocytes, de remplacer les composants plasmatiques 

manquants, de supprimer les cytokines, de diminuer le nombre de lymphocytes B et 

d’augmenter les lymphocytes T, de corriger l’altération du rapport des lymphocytes T 

auxiliaires (Th) Th1/Th2 en augmentant les Th1 (Figure 10) (44). 

 
Figure 10: Mécanismes d’action possibles de l’échange plasmatique (44) 
 

Les systèmes de filtration sont apparus des années plus tard, en 1983, avec le développement 

d'une membrane d'une porosité de 0,2-0,5 microns, suffisante pour séparer les composants 

cellulaires des composants non cellulaires en fonction de leur taille. Le flux utilisé peut être 

continu ou intermittent, l’effet thérapeutique étant considéré similaire entre les deux 

méthodes. La composition protéique du filtrat peut être identique à celle du plasma, même 

pour les très grosses molécules, selon la taille des pores. Le type d’anticoagulant dépend de 

l’appareil mais la plupart utilise du citrate. 
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Les deux systèmes sont utilisés de nos jours dans le monde entier, les banques de sang 

utilisent généralement des systèmes de centrifugation et les unités de dialyse utilisent des 

méthodes de filtration (45).  

 

 
Figure 11: Schéma de l'échange plasmatique thérapeutique (46) 
 

Pour effectuer un échange plasmatique thérapeutique, il est nécessaire d’estimer le volume 

sanguin total. Plusieurs façons de l’estimer existent, mais la méthode la plus courante est la 

formule de Nadler suivante : 

• Pour les hommes : (0,006 012 x Taille) / (14,6 x Poids) + 604.  

• Pour les femmes : (0,005 835 x Taille) / (15 x Poids) + 183.  

 

Afin de maintenir la stabilité hémodynamique du patient, il est important de veiller à ce que 

le volume extracorporel du dispositif d'aphérèse ne dépasse pas 10 à 15 % du volume sanguin 

total du patient. De plus, afin de garantir une capacité de transport d'oxygène adéquate tout 

au long de la procédure, il est également recommandé que le volume de globules rouges 

extracorporel du dispositif d'aphérèse ne dépasse pas non plus 10 à 15 % du volume de 

globules rouges du patient (47).  

Dans une procédure d’ETP, un échange de volume plasmatique de 1 à 1,5 élimine 

généralement 60 à 70 % de toute substance présente dans le compartiment intravasculaire. 

Traiter des volumes supérieurs à un échange de volume plasmatique de 1,5 confère peu de 

bénéfices en raison de l'effet de retour décroissant de la procédure, tout en exposant le 

patient à un risque plus élevé de complications procédurales. Le liquide de remplacement le 

plus couramment utilisé est l'albumine à 5%. L'utilisation du plasma comme liquide de 
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remplacement est généralement réservée au traitement du purpura thrombocytopénique 

thrombotique.  

L’ETP présente peu de risques, la plupart des réactions étant légères et relativement simples 

à traiter. La toxicité du citrate est l'effet indésirable le plus fréquemment observé (48). 

 

b. Utilisation de l’échange plasmatique dans le cadre du SGB 
 

Les premières utilisations de l’échange plasmatique dans le traitement du SGB remontent 

entre 1978 et 1981. C’est le premier traitement qui a montré une efficacité dans cette 

maladie. 

Depuis, six essais contrôlés randomisés ont été conduits et publiés, comparant l’échange 

plasmatique à un traitement support seul (49). Parmi ces six essais, 4 ont montré un bénéfice 

à court terme, dont un avec un bénéfice durable après 12 mois (50). Une autre étude a montré 

l’efficacité de l’échange plasmatique dans les formes légères de la maladie (51). Une revue 

narrative de 1996 et un consensus de 1986 recommandent l’utilisation de l’échange 

plasmatique pour les cas sévères de SGB. En effet, le consensus recommande le recours à l’ETP 

pour les patients atteints de SGB présentant au minimum une faiblesse sévère au moment du 

premier échange de plasma. La faiblesse sévère étant définie comme la capacité de marcher 

uniquement avec un soutien.  

 

L'efficacité de l’ETP dans le SGB a été démontrée en utilisant un traitement de 40 à 50 mL/kg 

par échange (environ un volume de plasma) pour un total de trois à cinq échanges sur une 

période de 7 à 14 jours (52). La pratique courante actuelle est de procéder à 5 échanges 

plasmatiques tous les deux jours (53,54).  

 

Dans quatre essais incluant 585 patients, les participants ayant reçu l’ETP ont montré une 

amélioration significative de leurs symptômes cliniques dans les 4 semaines suivant la 

randomisation, une amélioration du handicap et un plus grand nombre de patients ont 

récupéré leur force complète en 1 an. Dans cinq essais portant sur 623 patients, l'échange 

plasmatique a réduit de moitié la proportion de patients nécessitant une ventilation après 4 

semaines, la faisant passer de 27 à 14 %. L’ETP s'est avéré bénéfique pendant les 4 premières 

semaines, mais le bénéfice de l’ETP est d’autant plus important lorsqu’il est administré tôt.  



 

47 
 

Le Groupe coopératif français sur les échanges plasmatiques dans le SGB a démontré que deux 

échanges étaient plus bénéfiques qu’aucun échange pour les patients atteints de SGB modéré 

à sévère, que quatre échanges étaient préférables à deux mais que six échanges n'étaient pas 

préférables à quatre (51).  

Il fait aujourd’hui partie des deux traitements de référence contre le SGB, avec les 

immunoglobulines (Ig). 

 

3. Immunoglobulines  
 

a. Historique et mécanisme d’action des immunoglobulines  
 
En 1950, Bruton a décrit un jeune garçon souffrant de septicémies récurrentes, chez qui a été 

découvert une agammaglobulinémie. Après qu'une première injection sous-cutanée de 

sérum-globuline humaine immunisée ait entraîné une augmentation de la gammaglobuline 

sérique de 0 à 4,6 %, le patient a été traité par des injections mensuelles et la fréquence des 

septicémies est passée de 19 épisodes en 4 ans à zéro épisode en 14 mois. Suite à cela, 

l'administration d’Ig est devenue la norme pour le traitement des patients atteints 

d'hypogammaglobulinémie. Avec le développement des préparations intraveineuses d'Ig, de 

plus grands volumes ont pu être administrés, permettant une normalisation proche des taux 

d’Ig sérique.  

 

L'utilisation de l'immunoglobuline intraveineuse (IgIV) pour traiter l'auto-immunité a 

commencé après qu'Imbach ait observé que l'IgIV administrée à deux patients pour une 

agammaglobulinémie améliorait également leur thrombocytopénie coexistante. En 1981, 

Imbach a rapporté une série de sept enfants atteints de purpura thrombocytopénique 

idiopathique (PTI) chronique ou intermittent et six patients atteints de PTI aigu, qu'il a traités 

avec cinq jours consécutifs d'IgIV à 0,4 mg/kg. Tous ces patients ont présenté une réponse 

initiale spectaculaire, avec une multiplication par 5 de la numération plaquettaire. Le succès 

des IgIV dans le PTI a conduit à leur utilisation dans un grand nombre d'affections auto-

immunes et inflammatoires (55), comme le SGB, la maladie de Kawasaki, la neuropathie 

motrice multifocale et la polyradiculoneuropathie inflammatoire démyélinisante chronique .  



 

48 
 

Les immunoglobulines sont isolées à partir d'un pool de plasma donné par 1000 à 100 000 

personnes. Avec des pools de donneurs de cette taille, tout le spectre des anticorps produits 

par la population est représenté dans le produit final.  

Les IgIV sont purifiées pour éliminer ou inactiver les agents infectieux et prévenir les agrégats. 

Les IgIV contiennent principalement des IgG, mais selon le processus de production, une 

préparation d'IgIV peut contenir des niveaux significatifs d'autres Ig sériques, telles que les IgA 

ou les IgM. La quantité de ces autres Ig varie considérablement entre les différentes 

préparations d'IgIV, allant de quantités infimes à des concentrations en mg/ml (56). 

Les patients présentant un déficit en IgA peuvent avoir des anticorps IgG contre les IgA. Si une 

préparation d'IgIV contenant des quantités importantes d'IgA est administrée à un patient 

déficient en IgA, des réactions graves peuvent survenir. Des préparations d'IgIV contenant de 

très faibles taux d'IgA sont disponibles et peuvent être tolérées par les patients présentant 

des anticorps anti-IgA (55).  

Les IgG peuvent être utilisées comme thérapie de remplacement mais aussi 

d’immunomodulation. 

Malgré sa large utilisation dans différentes pathologies, son mécanisme d’action 

immunomodulateur n’est pas entièrement connu. Il est suggéré que les différents 

mécanismes dépendent des fragments IgG F(ab) 2 (variables) ou Fc (constants) des Ig.  

 

 
Figure 12: Mécanismes d’action suggérés pour l’intervention directe des IgIV sur les réponses pro-
inflammatoires déclenchées par les auto-anticorps (56)  
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Plusieurs voies potentiellement anti-inflammatoires ont été associées au fragment F(ab) 2 de 

la molécule d'IgG. 

En effet, les mécanismes dépendants du F(ab)2 incluraient le blocage des récepteurs 

cellulaires impliqués dans la pathologie auto-immune, la neutralisation des auto-anticorps et 

des cytokines et l’élimination des médiateurs pro-inflammatoires, tels que les protéines 

activées du complément C3a et C5a (Figure 12). Cette interaction empêche la liaison des 

fragments du complément à leurs récepteurs sur les cellules cibles.  

 

Les mécanismes dépendants du Fc comprennent la compétition avec les complexes 

immunitaires pour la liaison aux récepteurs Fcγ activateurs et au récepteur Fc néonatal (Figure 

12).  

Le fragment IgG Fc est connu pour relier la spécificité du système immunitaire adaptatif 

(anticorps) aux effets pro-inflammatoires médiés par les cellules effectrices du système 

immunitaire inné, y compris les neutrophiles, les mastocytes et les macrophages (50). Des 

essais cliniques sur des cohortes de patients humains atteints de PTI ont démontré que le 

fragment Fc de l’IgG isolé a la capacité de supprimer très efficacement la déplétion 

plaquettaire médiée par les auto-anticorps. Cela a également été observé dans des modèles 

murins de PTI, de polyarthrite rhumatoïde et de néphrite néphrotoxique.  

 

Le fragment Fc de l’IgG se compose de trois domaines différentes (CH1-3) et d’une région 

charnière, lieu de nombreuses interactions. Trois acteurs sont présentés dans l’inflammation 

médiée par les IgG : le récepteur Fc néonatal (FcRn), le premier composant de la voie du 

complément (C1q), et la famille des récepteurs Fcg classiques (FcgRs). Le FcRn est essentiel 

pour déterminer la demi-vie des IgG et n'affecte qu'indirectement l'activité pro-inflammatoire 

des IgG, alors que C1q et FcgRs déclenchent directement l'inflammation en activant soit la 

voie du complément, soit les cellules effectrices de l'immunité innée. Les IgG1 et IgG3 sont 

capables d’intéragir avec les FcgR cellules et d’activer la voie du complément. Les IgG2 

interagissent principalement avec les FcgR. L’activité pro-inflammatoire des IgG dépend 

principalement des FcgR cellulaires.  

 

Deux modèles proposent des mécanismes par lesquels le fragment Fc des IgIV pourrait être 

capable de supprimer l’activité pro-inflammatoire des auto-anticorps IgG.  
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Le premier modèle suggère que les IgIV entrent directement en compétition avec les auto-

anticorps pour la liaison des partenaires d'interaction essentiels à la demi-vie des IgG et au 

déclenchement des voies effectrices pro-inflammatoires (FcRn et FcgRs activateurs). Le 

second modèle suppose que certains variants de glycosylation des IgG dans la préparation 

d'IgIV ont une fonction immunomodulatrice et fixent un seuil pour l'activation des cellules 

effectrices innées. 

De plus, plusieurs voies indirectes d’immunomodulation médiée par les IgIV ont été 

identifiées, impliquant des populations cellulaires distinctes telles que les monocytes et les 

macrophages (56). D’autres récepteurs de surface cellulaire seraient également impliqués 

dans ces voies, rendant le mécanisme d’action des IgIV complexe et à ce jour et comprenant 

encore des zones à éclaircir.  

 

b. Effets indésirables des immunoglobulines  
 

Les immunoglobulines sont plutôt bien tolérées par les patients. Le risque général d’avoir des 

effets indésirables est d’environ 10%, avec des effets mineurs.  

Les effets secondaires possibles des IgIV comprennent la fièvre, la myalgie, les céphalées, 

l'hypotension, le méningisme, l'urticaire, l'eczéma et, rarement, la nécrose tubulaire rénale, 

les événements thromboemboliques, la pancytopénie, l'alopécie et l'anaphylaxie.  

 

L'utilisation des IgIV comporte un risque théorique de transmission d'infection, notamment 

par des virus et potentiellement par des virus ou d'autres agents qui n'ont pas encore été 

découverts. Jusqu’alors, ce risque de transmission de l'infection ne s'est pas concrétisé et la 

plupart des laboratoires qui fabriquent des IgIV ont rassemblé un grand nombre de données 

de sécurité concernant leurs produits (57). 

 
 

c. Utilisation des immunoglobulines dans le SGB 
 

Une étude pilote sur le SGB datant de 1988 a démontré pour la première fois une preuve 

d’efficacité des IgIV dans le traitement de cette pathologie.  

Une première étude randomisée comparant les échanges plasmatiques aux IgIV dans le SGB 

a été menée en 1992, montrant que les IgIV avaient potentiellement une efficacité supérieure. 
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Depuis, d’autres études menées ont confirmé que les IgIV et les échanges plasmatiques 

présentaient une efficacité similaire. Peu d’essais comparant les IgIV à un placebo ont été 

menés (57).  

 

Les IgIV sont débutées si possible dans les deux premières semaines après le début des 

symptômes, avec une dose de 0,4 g/kg sur 5 jours. Ce schéma thérapeutique peut être répété 

chez un patient présentant une détérioration secondaire à une amélioration ou une 

stabilisation initiale.  

Des études avaient été menées pour cette dose en comparaison à un traitement d’1g/kg par 

jour pendant deux jours. Aucune différence significative n’a été démontrée, mais les rechutes 

précoces étaient significativement plus fréquentes après le régime sur deux jours. 

 

Le traitement par IgIV est aujourd’hui le traitement privilégié pour de nombreux centres 

hospitaliers en raison de la disponibilité plus importante des IgIV, de la non-nécessité d’un 

équipement spécialisé pour les administrer, ainsi que du faible risque d’effets indésirables 

(58). Selon le lieu de traitement, le coût du traitement par IgIV peut être moindre par rapport 

à celui par échange plasmatique. Cependant, cela reste variable en fonction des 

établissements.  

 

Il n'existe aucune preuve que la thérapie combinée (IgIV après l’échange plasmatique) ou la 

thérapie répétée avec la même immunothérapie soit plus efficace ou associée à de meilleurs 

résultats à court ou à long terme par rapport à la thérapie standard recommandée chez les 

patients atteints de SGB.  

 
 

4. Limites des thérapies actuelles pour le SGB 
 

Comme décrit précédemment, les IgIV et les échanges plasmatiques ont été prouvés comme 

étant des traitements efficaces principalement sur l’amélioration motrice chez les adultes 

présentant une forme typique et sévère du SGB.  
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Cependant, il existe également des dilemmes thérapeutiques pour les patients présentant des 

formes plus légères, pour des formes variantes du SGB, lorsque l’apparition des symptômes 

date de plus de deux semaines, ou lorsque l’état des patients ne s’améliore pas.  

La plupart des études contrôlées randomisées ont été réalisées chez des patients atteints de 

formes sévères. Il n’est pas encore très bien connu si les patients atteints d'une forme légère 

pourraient bénéficier d'un traitement par IgIV ou par échange plasmatique, mais certaines 

données suggèrent que le délai d'apparition de la récupération motrice chez les patients 

légèrement atteints est réduit par deux cycles d'échange plasmatique. La pratique et l'effet 

du traitement chez les patients atteints d’un SGB léger sont actuellement étudiés dans le cadre 

de l'IGOS, une étude de cohorte prospective multicentrique sur le SGB devant se terminer en 

2024 (49). 

 

De plus, bien que le coût entre les IgIV et l’échange plasmatique puisse être variable, les deux 

restent particulièrement élevés. Ce coût élevé peut être responsable d’un taux de mortalité 

et une morbidité plus élevés dans certains pays, comme le Bangladesh (59).  

 

Traitement Mécanisme d’action Avantages Inconvénients 

Échange 
plasmatique 

Elimination des auto-anticorps 
pathogènes, des complexes immuns, 
des facteurs du complément, des 
cytokines et autres médiateurs 
humoraux pro-inflammatoires 

Effet rapide  
 

Équipement spécialisé 
requis 
Risque d'instabilité 
hémodynamique, de 
coagulopathie de dilution, 
d'hypocalcémie, de 
thrombose élevé. 

IgIV 

Modulation de la production d'auto-
anticorps pathogènes, neutralisation 
des auto-anticorps, inhibition de 
l'activation du complément et de la 
formation du complexe d'attaque 
membranaire (C5b-9), modulation 
des récepteurs Fc sur les 
macrophages et autres cellules 
effectrices, suppression des 
cytokines, des chimiokines et des 
molécules d'adhésion, modulation 
des fonctions des lymphocytes T, 
interférence avec la reconnaissance 
des antigènes pathogènes. 

Équipement 
spécialisé non requis, 
facilité 
d’administration.  
Sans danger pour la 
grossesse.  
Effets secondaires 
peu fréquents 

Efficacité variable. 
Risque d'événements 
thrombotiques (par 
exemple infarctus du 
myocarde, thrombose 
veineuse profonde), 
d'insuffisance rénale et 
d'anaphylaxie en cas de 
déficit en IgA, de 
méningisme. 
Risque de pénurie 

Figure 13: Tableau comparatif des traitements de référence du SGB 
  



 

53 
 

Ainsi, malgré la disponibilité et l’utilisation des traitements immunomodulateurs comme les 

IgIV et les échanges plasmatiques qui accélèrent la guérison, 20% des patients atteints du SGB 

continuent de présenter des signes handicapants plusieurs mois et plusieurs années après 

l’apparition de la maladie, et environ 5% des patients en décèdent.  

 

C’est dans le but d’améliorer ce pronostic en demi-teinte que de nouvelles thérapeutiques ont 

été explorées ces dernières décennies et années, et que d’autres sont encore en cours 

d’exploration.  
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IV. Recherche d’autres thérapeutiques et essais cliniques 
 

De nombreuses pistes ont été et sont en train d’être explorées dans le but de combler les 

lacunes thérapeutiques persistantes chez le SGB malgré l’utilisation des IgIV et de l’échange 

plasmatique.   

Différentes classes thérapeutiques ont été explorées, ainsi que certaines médecines dites 

alternatives. Des essais cliniques sont également toujours en cours et offrent des nouvelles 

perspectives prometteuses pour le traitement du SGB et l’amélioration de la compréhension 

des réponses immunitaires impliquées dans cette pathologie.  

 

1. Modèle animal de référence dans la recherche de traitements contre le SGB 
 

Avant de conduire des essais cliniques sur l’Homme, les différentes hypothèses 

thérapeutiques sont testées sur un modèle animal devenu une référence dans la recherche 

de traitements contre le SGB.  

 

La névrite auto-immune expérimentale (EAN) est un modèle accepté du SGB qui peut être 

induite chez les animaux (rats, souris, lapins principalement) par immunisation avec un 

homogénat de nerf périphérique ou par immunisation avec des protéines de myéline du 

système nerveux périphérique (P0, P2, PMP22). Les animaux développent une ataxie et une 

faiblesse après une période de latence d’environ deux semaines. Ce modèle est très utilisé 

pour l’expérimentation de nouvelles solutions thérapeutiques pour le SGB et sert de référence 

dans beaucoup d’études (60).  

  

De plus, l’encéphalite auto-immune expérimentale, ou encéphalomyélite allergique 

expérimentale (EAE) est un modèle animal de la sclérose en plaques provoquant une 

inflammation, voire une démyélinisation du système nerveux central. Ce modèle est 

également utilisé à un stade précoce de la recherche sur les syndromes neurologiques et est 

régulièrement cité dans les essais sur des traitements potentiels du SGB (61).  
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2. Historique des recherches de traitements contre le SGB 
 

a. Corticostéroïdes  
 

L’utilisation des corticostéroïdes dans le cadre du traitement du SGB remonte au début des 

années 1950. Par leur effet anti-inflammatoire, il a été émis comme hypothèse que les 

corticostéroïdes pourraient inhiber la progression du SGB. Aucune preuve significative n’a 

permis de démontrer leur efficacité.  

 

Une revue systématique Cochrane de six essais cliniques portant sur 587 patients atteints de 

SGB traités avec différentes formes et doses de corticostéroïdes n'a montré aucune différence 

significative en termes de mortalité ou de degré d'invalidité par rapport aux patients prenant 

un placebo.  

Les stéroïdes ne sont pas recommandés pour le traitement des patients atteints de SGB sur la 

base des preuves actuelles. Dans quatre autres essais portant sur un total de 120 patients, les 

patients prenant des corticostéroïdes par voie orale présentaient une amélioration clinique 

moindre après quatre semaines par rapport aux patients ne recevant pas de corticostéroïdes, 

ce qui suggère que les corticostéroïdes par voie orale peuvent même retarder le 

rétablissement à long terme chez les patients atteints de SGB.  

 

Bien que la méthylprednisolone intraveineuse seule ne produise ni d'effet bénéfique ni d’effet 

significativement nocif chez les patients atteints de SGB, l'association d'IgIV et de 

méthylprednisolone intraveineuse n'a démontré aucun effet significatif sur les résultats à long 

terme par rapport à l'IgIV seule. 

 

Malgré l'efficacité générale des corticostéroïdes dans les troubles à médiation immunitaire et 

dans l’EAN, il a été clairement établi qu'ils sont inefficaces dans le traitement du SGB, y 

compris pour la variante PIDA. Il est supposé que les effets anti-réparatifs des corticostéroïdes 

à la suite d'une lésion axonale peuvent contrecarrer leurs effets anti-inflammatoires initiaux 

dans le SGB, ce qui n'entraîne aucun avantage par rapport au placebo (58,62). 
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b. Filtration du LCR 
 

La filtration du LCR a été proposée comme nouveau traitement du SGB. La théorie qui sous-

tend la filtration du LCR est que les facteurs pathogéniques solubles ou les médiateurs 

inflammatoires, y compris les cytokines, pourraient être éliminés de manière précoce d'un site 

où la conduction nerveuse pourrait être entravée, ou la racine nerveuse endommagée. Bien 

qu’une étude réalisée en comparaison au traitement par échange plasmatique ait démontré 

une équivalence significative entre les deux traitements (63), aucun contexte pathologique ne 

permettait de recommander la poursuite de la filtration du LCR dans le SGB (64). 

 
c. Interferon-β 

 

Les interférons (IFN) sont une famille de glycoprotéines inhibitrices. A ce jour, dix grandes 

classes d'IFN ont été découvertes. Parmi elles, l'IFN-β représentait un bon candidat pour avoir 

des effets bénéfiques dans le traitement du SGB pour plusieurs raisons théoriques.  

 

En tant qu'immunomodulateur cellulaire, l'IFN-β peut inhiber la présentation des antigènes et 

la sécrétion du TNF-α chez les patients atteints de SGB, diminuer la prolifération des 

lymphocytes T, réduire les adhérences, augmenter la production de cytokines anti-

inflammatoires et moduler les propriétés des macrophages (65). En outre, l'IFN-β s'était révélé 

efficace dans la sclérose en plaques, la polyneuropathie démyélinisante inflammatoire 

chronique et l'EAN. 

D’après ce rationnel, il était attendu que l’IFN-β soit efficace dans le traitement du SGB. 

Cependant, les effets restent controversés.  

Deux rapports de cas ont suggéré que l'IFN-β-1a associé aux échanges plasmatiques et aux 

IgIV présente un avantage thérapeutique dans le SGB (65,66).  

Dans les deux cas, le délai médian de guérison était raccourci. Cependant, dans un autre essai, 

aucune amélioration de ce type n'a été observée, bien que les données de sécurité de l'IFN-β-

1a étaient favorables (67).  

Certaines revues dont la revue Cochrane ont rapporté que la qualité des preuves de 

l'utilisation de l'IFN-β dans le SGB était trop faible pour tirer une conclusion définitive et 

envisager d’utiliser ce traitement en tant que traitement de référence pour les patients 

atteints de SGB (64,68).  
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d. Cyclophosphamide 
 

Le cyclophosphamide est un agent antinéoplasique de première intention, largement utilisé 

depuis 1958 dans le traitement de plusieurs cancers et autres pathologies sévères, et un agent 

immunomodulateur utilisé pour traiter les maladies auto-immunes. Chez les patients atteints 

d'une maladie auto-immune grave, le cyclophosphamide à forte dose peut améliorer la qualité 

de vie et avoir une puissante activité immunosuppressive.  

Cette immunosuppression bénéfique a été médiée par la réduction de la lymphoprolifération, 

l'abolition des fonctions des cellules lymphocytes T régulateurs (Treg, sous-population des 

lymphocytes T CD4+) et l'inhibition de l'interleukine (IL)-12.  

Trois cas de patients atteints de lupus érythémateux systémique et de SGB concomitant ont 

été rapportés. Chez deux de ces patients, le traitement par échange plasmatique et par IgIV 

n’avait pas été efficace. L'un de ces patients a reçu un diagnostic d'AMAN, qui s'est amélioré 

après l'administration de glucocorticoïdes à forte dose et de cyclophosphamide intraveineux 

à faible dose ; l'autre patient a répondu au cyclophosphamide et à la prednisone (69). Le 

troisième patient a reçu un diagnostic d'AMSAN et était en rémission clinique après un 

traitement par IgIV, glucocorticoïdes à forte dose et cyclophosphamide à faible dose (70). 

Dans le cas de l'EAN, le traitement prophylactique par cyclophosphamide a amélioré les 

caractéristiques cliniques et histologiques du SGB mais le traitement thérapeutique n'a eu un 

impact que sur les caractéristiques cliniques. De plus, le traitement prolongé par 

cyclophosphamide s’est avéré associé à des infections et à des maladies néoplasiques. Ce 

traitement n’a donc pas non plus été concluant pour traiter le SGB (71).  

 
e. Mycophénolate Mofétil 

 

Le mycophénolate mofétil est un produit issu de l'acide mycophénolique et est un 

médicament utilisé dans les protocoles de transplantation. C’est un médicament 

immunosuppresseur et anti-inflammatoire, qui a montré son efficacité dans la 

polyneuropathie démyélinisante inflammatoire chronique, la myopathie inflammatoire auto-

immune, la neuropathie motrice multifocale, le syndrome néphritique sévère dépendant des 

stéroïdes et plusieurs modèles animaux de maladies auto-immunes, le diabète sucré, la 

sclérose en plaques et les maladies inflammatoires de l'intestin. 
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Il peut inhiber de manière réversible la synthèse des lymphocytes T et B. Il a également un 

puissant effet cytostatique et anti-prolifératif sur les lymphocytes T et B, et inhibe la 

glycosylation des protéines d'adhésion à la surface des cellules. 

Une étude pilote a été menée sur le mycophénolate mofétil dans le traitement du SGB 

incluant 112 participants qui ont été traités avec 0,4g/kg par jour avec les IgIV et 500 mg de 

méthylprednisolone pendant cinq jours consécutifs comme groupe contrôle, et 26 patients 

traités en plus avec 1000 mg/jour de mycophénolate mofétil pendant six semaines comme 

groupe expérimental dans les mêmes centres.  

L’association s’est avérée sûre et les effets indésirables n’ont pas été significativement 

différents entre les deux groupes, mais elle n’a pas démontré d’amélioration par rapport au 

groupe contrôle (72).  

L'inefficacité du mycophénolate mofétil dans cette étude peut être attribuée à un dosage et 

une durée inadéquats, ou à un début tardif.  

De nouveaux essais cliniques de plus grande envergure seraient nécessaires pour évaluer la 

sécurité et l’efficacité du mycophénolate mofétil comme traitement du SGB (71).  

 
f. Rituximab 

 

Le rituximab est un anticorps dirigé contre le CD20 et provoque une déplétion ciblée des 

lymphocytes B. Il s'agit d'une cible parfaite car il est exprimé exclusivement sur les cellules B 

et n'est pas éliminé de ces cellules. Le CD20 est internalisé lors de la fixation de l'anticorps ; 

toutefois, sa fonction dans les cellules B n'est pas bien comprise. Les mécanismes d'action du 

rituximab font principalement intervenir la cytotoxicité médiée par le complément, la 

cytotoxicité à médiation cellulaire dépendante des anticorps et l'apoptose. Ainsi, le rituximab 

a des effets immunorégulateurs en augmentant les lymphocytes Treg. 

C’est un traitement autorisé pour le traitement de la polyarthrite rhumatoïde et du lymphome 

à cellules B CD20+. Il a également été utilisé dans diverses autres maladies et affections 

impliquant les cellules B, comme l'anémie hémolytique auto-immune, la transplantation 

rénale, les polyneuropathies associées aux IgM, le purpura thrombocytopénique idiopathique 

et le lupus érythémateux disséminé (71).  

Aucun essai clinique n'a directement examiné les effets du rituximab dans le SGB. Cependant, 

l'efficacité du rituximab a été démontrée dans un rapport de cas concernant un patient ayant 
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développé un SGB après avoir subi une transplantation de cellules souches hématopoïétiques 

déplétées en cellules T pour un syndrome myélodysplasique. 

69 jours après la transplantation, le patient a finalement été diagnostiqué d’une forme AMAN. 

Deux cures de 4 jours de 500 mg/kg par jour d'IgIV, chacune administrée sur des jours 

consécutifs, n'ont produit aucune amélioration clinique.  

Le patient a ensuite reçu deux traitements de 375 mg/m2 de rituximab, administrés une fois 

par semaine pendant 4 semaines. Ce traitement a amélioré la force musculaire du patient et 

a réduit la virémie du virus Epstein-Barr (73).  

 

Le rituximab peut ainsi être envisagé comme solution thérapeutique pour les patients 

présentant un SGB réfractaire, mais les données restent pour le moment limitées (71). 

 

g. Anticorps monoclonaux 
 

Il existe des anticorps monoclonaux spécifiques de CD28, qui jouent un rôle majeur dans 

l’activation des lymphocytes T par la médiation des signaux de co-stimulation, de deux types : 

le superagoniste JJ316 et le conventionnel JJ319 (71).  

Les anticorps superagonistes peuvent activer les cellules T, tandis que le JJ319 repose sur la 

stimulation des récepteurs des cellules T. Il a été reporté que les anticorps spécifiques de CD28 

avaient des effets préventifs et thérapeutiques sur l’EAN. Le JJ316 réduit la prolifération des 

P3 et de l’IFN-γ (86). 

 
 
Une autre piste a été testée sur un anticorps monoclonal anti IL-18. Les macrophages activés 

produisent de l'IL-18, qui favorise la prolifération des cellules T, active les cellules tueuses 

naturelles et induit la production d'IFN-γ. L'IL-18 est une cytokine pléiotrope qui agit contre 

les pathogènes intracellulaires. Des études ont rapporté que les niveaux d'IL-18 étaient 

significativement plus élevés dans les racines nerveuses des rats EAN et dans les sérums des 

patients atteints de SGB.  

L’anticorps monoclonal anti-IL18 atténue les symptômes de l’EAN en modifiant l'équilibre 

Th1/Th2 et en régulant à la baisse les réponses des autoanticorps. De plus, lorsqu'il est injecté 

avant l'apparition des symptômes, il retarde l'apparition des signes cliniques. En outre, il 

réduit la gravité et la durée de la maladie, quel que soit le moment de l'administration. 
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L'examen pathologique a révélé que cet anticorps monoclonal supprimait la prolifération des 

cellules mononucléaires, l'infiltration des cellules inflammatoires dans le système nerveux 

périphérique et la sécrétion d'IFN-γ (85). 

Les recherches ne se sont pas poursuivies mais cela reste une piste potentielle pour l’apport 

d’une nouvelle solution thérapeutique pour les patients atteints de SGB. 

 
h. Acide valproïque 

 

L'acide valproïque est un acide gras ramifié à chaîne courte et un médicament utilisé 

couramment pour le traitement des crises d'épilepsie, des convulsions et des troubles 

bipolaires. Son action dans ces troubles est médiée par l'inhibition de l'histone désacétylase.  

 

Durant la dernière décennie, le remodelage axonal, les effets neuroprotecteurs et anti-

inflammatoires de l’acide valproïque ont attiré une attention croissante. En effet, il est efficace 

dans diverses maladies neurologiques et dans des modèles animaux tels que l’EAE, les lésions 

de la moelle épinière chez les rongeurs, l'ischémie globale transitoire chez les rats et les 

gliomes malins (71).  

 

Un essai clinique n'a trouvé aucun effet de l’acide valproïque chez les patients atteints de SGB. 

Cependant, il a été utilisé pour traiter l'EAN. Dans cet essai, les actions suppressives et 

thérapeutiques de l’acide valproïque ont été explorées dans deux groupes expérimentaux, à 

travers différentes phases de l'EAN. Il a été démontré que l’acide valproïque pouvait raccourcir 

la durée de la maladie et atténuer l'inflammation et la démyélinisation grâce à ses effets 

suppressifs et thérapeutiques.  

Ses mécanismes d'action comprennent la diminution des cellules IL-17+ et l’augmentation des 

cellules Foxp3+ dans le sang périphérique et les nerfs sciatiques, la suppression des niveaux 

d'ARNm des cytokines pro-inflammatoires telles que TNF-α, IL-1b, IL-4, IL-6 et IL-17 dans les 

ganglions lymphatiques et l’inhibition de l'infiltration par les cellules inflammatoires, y 

compris les macrophages, les cellules T et les cellules B dans le système nerveux périphérique 

(74).  

Par ses effets favorables dans le cadre de l’EAN, l’acide valproïque est une piste de traitement 

pour le SGB et nécessiterait des explorations plus importantes. 
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i. Antibiotiques 
 

La piste des antibiotiques a également été explorée. Parmi eux, la doxycycline, un antibiotique 

de la famille des tétracyclines.  

Dans une étude, la doxycycline a été utilisée pour traiter l'EAN chez les rats. Les rats ont reçu 

une injection intrapéritonéale de 40 mg/kg de doxycycline, une fois par jour, du 9ème au 14ème 

jour après l'immunisation. Dans le groupe traité par la doxycycline, la sévérité de la maladie 

était réduite. En outre, dans les nerfs sciatiques des rats, la doxycycline a diminué de manière 

significative le nombre de cellules inflammatoires et de cytokines, et le degré de 

démyélinisation périvasculaire (75). Ainsi, la doxycycline pourrait atténuer efficacement 

l'inflammation périphérique chez les rats EAN, et potentiellement chez l’Homme en 

traitement du SGB.  

 

Le sirolimus (ou rapamycine), est produit par la bactérie Streptomyces hygroscopicus. Il a 

d'abord été utilisé comme antibiotique antifongique avant de découvrir qu’il était un puissant 

agent immunosuppresseur et antitumoral.  

Ses fonctions immunosuppressives résultent principalement du blocage des proliférations de 

cellules T et B. La prévention et le traitement de l'EAN avec le sirolimus ont été étudiés en 

administrant à des rats des injections intrapéritonéales quotidiennes de sirolimus avant 

l'apparition et les premiers signes de l'EAN. Il a été constaté que le sirolimus prévenait l'EAN 

en inhibant le développement de la paralysie, et qu'après l’apparition de l'EAN, il en réduisait 

la gravité et favorisait la récupération clinique et électrophysiologique (71). 

 

Des études supplémentaires sont nécessaires pour prouver l’efficacité potentielle de la 

doxycycline et du sirolimus dans le traitement du SGB mais les premières données dans le 

modèle animal étaient prometteuses.  

  

j. Statines 
 

Les statines sont une famille d'inhibiteurs de la 3-hydroxy-3-méthylglutaryl coenzyme A 

(HMG-CoA) réductase et comprennent deux générations de médicaments :  
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- Les statines de première génération, qui ont des structures similaires et comprennent 

la simvastatine, la lovastatine et la pravastatine 

- Les statines de deuxième génération, qui ont des structures différentes et 

synthétiques, et comprennent l'atorvastatine et la fluvastatine.  

 

Ces médicaments ont été approuvés pour une utilisation dans l'hypercholestérolémie et les 

maladies coronariennes. Ils bloquent la conversion de l'HMG-CoA en L-mévalonate.  

Le mévalonate étant également un précurseur de certains composés isoprénoïdes non 

stéroïdiens, les statines ont d'autres effets que la réduction du cholestérol. En effet, les effets 

immunomodulateurs et neuroprotecteurs font l’objet de nombreuses recherches (76). 

 

Les statines ont été largement utilisées dans les maladies neurologiques et les modèles 

animaux, tels que l’EAE et la sclérose en plaques, les accidents vasculaires cérébraux, un 

modèle animal de lésion par écrasement des nerfs et la maladie de Parkinson (71). 

 

Afin de déterminer si la lovastatine avait un effet prophylactique sur l'EAN, des chercheurs ont 

injecté la lovastatine par voie intrapéritonéale à des rats à une dose de 10 mg/kg du 8ème au 

14ème jour et du 21ème jour après l'immunisation. Les résultats ont montré que la lovastatine 

inhibait le développement de l'EAN et diminuait la sévérité de la maladie. En outre, les auteurs 

ont évalué la fonction thérapeutique de la lovastatine, en administrant ce médicament à une 

dose de 25 mg/kg des jours 14 à 21 après l'immunisation.  

Ce traitement a diminué la gravité de l'EAN au pic de la maladie, a raccourci sa progression et 

n'a montré aucune rechute après l'arrêt du traitement. Dans l'ensemble, ces résultats 

montrent que la lovastatine protège contre le développement et la progression de l'EAN, c'est-

à-dire que la lovastatine a des effets à la fois prophylactiques et thérapeutiques sur les lésions 

nerveuses périphériques induites par l'EAN, en limitant la migration des leucocytes 

autoréactifs dans les nerfs périphériques. De plus, la lovastatine pouvait diminuer et 

supprimer les réponses des cellules T et les splénocytes CD11b/c+ exprimant les antigènes co-

stimulateurs du complexe majeur d'histocompatibilité de classe II et B7-1 sans modifier les 

niveaux de cholestérol (77). 
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L’atorvastatine a également été testée dans le traitement de l’EAN chez le rat. L’atorvastatine 

inhibait les réponses immunitaires T auxiliaires (T helper, Th) 1 et Th17 en réduisant les 

pourcentages de cellules IFN-γ+ et IL-17+ dans les nerfs sciatiques, en augmentant le niveau 

des cellules Treg et en diminuant l'expression de la molécule co-stimulatrice dans les cellules 

mononucléaires des ganglions lymphatiques. Cependant, les changements dans les niveaux 

de cytokines et de cellules ne différaient pas significativement entre le groupe expérimental 

et le groupe contrôle (78).  

 

Ainsi, bien que les statines puissent présenter des propriétés anti-inflammatoires et 

immunomodulatrices intéressantes, leur efficacité dans le traitement du SGB nécessite une 

évaluation plus approfondie. Les études futures permettront de mieux comprendre le rôle 

potentiel des statines dans cette maladie neurologique complexe et d'offrir de nouvelles 

perspectives thérapeutiques aux patients atteints de SGB. 

 

k. Erythropoïétine 
 

L'érythropoïétine (EPO) est un facteur de croissance qui stimule l'érythropoïèse. L'EPO et son 

récepteur (EPO-R) sont présents dans les systèmes nerveux central et périphérique. Après une 

lésion nerveuse, les cellules de Schwann produisent de l'EPO, qui contribue à la survie et à la 

régénération des nerfs par la prolifération des cellules de Schwann et la signalisation cellulaire 

induite par l'EPO-R (79).  

À la surface des cellules nerveuses, l'EPO se lie à l'EPO-R, ce qui peut entraîner des effets anti-

apoptose, anti-oxydant, anti-inflammatoire, d’angiogenèse, de neurogenèse et 

neurotrophique (80).  

L'EPO est impliquée dans un large éventail de maladies du système nerveux en tant qu'agent 

neuroprotecteur et neurorégénérateur, notamment dans les accidents vasculaires cérébraux, 

les lésions cérébrales traumatiques, la sclérose en plaques, la schizophrénie et les lésions 

nerveuses périphériques.  

Une étude a montré qu'au stade maximal de l'EAN, les niveaux d'EPO et d'EPO-R, qui jouent 

un rôle neuroprotecteur, augmentaient de façon transitoire dans les cellules de Schwann, les 

axones, les macrophages inflammatoires et les cellules endothéliales vasculaires chez les rats 

(81).  



 

64 
 

Une autre étude a permis de constater en traitant des rats par injections intrapéritonéales 

d’EPO, respectivement le troisième et le dixième jour après l'immunisation, à titre préventif 

ou thérapeutique, que les deux régimes d'EPO diminuaient les scores cliniques, mais qu'un 

traitement précoce entraînait des scores plus faibles. Il a aussi été constaté que l'EPO réduisait 

la réactivité auto-immune des nerfs périphériques et l'infiltration des lymphocytes T. De plus, 

l'EPO a non seulement réduit la sécrétion d'oxyde nitrique et de TNF-α, mais a également 

transformé les macrophages en une forme anti-inflammatoire appelée macrophages M2, qui 

expriment le facteur de croissance transformant-β (82).   

 
l. Fasudil 

 

Le Fasudil est un inhibiteur sélectif de la rho-kinase qui est présente dans les systèmes nerveux 

central et périphérique et module la migration, la prolifération et la survie des cellules en 

supprimant la prolifération et la motilité cellulaires, et améliore la maturation des précurseurs 

d'oligodendrocytes et la régénération axonale.  

Il est utilisé pour traiter certaines maladies et leurs modèles animaux, comme l'ostéonécrose 

induite par les stéroïdes, le lupus, l’EAE, la néphropathie diabétique expérimentale et 

l'amyotrophie spinale (71).  

Les effets immunorégulateurs, protecteurs et anti-inflammatoires du Fasudil ont mené à 

évaluer ses effets dans l’EAN, notamment dans deux études sur les rats.  

 

La première étude consistait à diviser les rats en trois groupes, un témoin, et deux autres à 

des dosages différents, 10 mg/kg et 100 mg/kg par jour. Le groupe recevant 100 mg/kg a 

obtenu de meilleurs résultats que les deux autres groupes en termes de scores cliniques, de 

changements de poids et de caractéristiques histopathologiques. Le Fasudil est efficace de 

manière dose-dépendante dans l'EAN (83).  

La deuxième étude a examiné les effets préventifs et thérapeutiques du Fasudil en l’injectant 

à la dose de 100 mg/kg 2 jours avant l'apparition des symptômes au jour 18 après 

l'immunisation et de l'apparition des symptômes au jour 35 après l'immunisation. 

Cela a résulté en la réduction des symptômes, de l'infiltration de cellules inflammatoires dans 

les nerfs périphériques, du degré de démyélinisation et de dégénérescence axonale et la 

prolifération des lymphocytes T, la favorisation de la polarisation des macrophages M2 dans 
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les nerfs sciatiques, l’augmentation des cellules Treg, démontrant une efficacité dans le 

traitement de l’EAN (84).  

 

En conclusion, bien que la recherche sur l'efficacité du fasudil dans le traitement du SGB soit 

encore à un stade précoce les premières données suggèrent son potentiel thérapeutique. Les 

études futures permettront d'approfondir la compréhension des mécanismes d'action du 

fasudil, d'évaluer son efficacité réelle et d'optimiser son utilisation clinique ce qui pourrait 

ouvrir la voie à de nouvelles options de traitement pour les patients atteints de SGB, 

améliorant ainsi leur qualité de vie et leurs perspectives de récupération. 

  
m. Tripterygium Wilfordii  

 
 
Tripterygium Wilfordii est une herbe médicinale issue de la médecine chinoise. De 

nombreuses recherches ont eu lieu en raison des diverses applications de ses extraits de 

racine dans les maladies inflammatoires et auto-immunes telles que la polyarthrite 

rhumatoïde, le lupus érythémateux disséminé, la spondylarthrite ankylosante et la péri-

neurite sensorielle, ainsi que dans la transplantation rénale.  

Le triptolide est l'un de ses composés actifs par l'intermédiaire de ses fragments C-14β-

hydroxyle et γ-butyrolactone qui inhibent l'activation des cellules T et la production de cyclo-

oxygénase et d'oxyde nitrique, et exerce ainsi un large éventail d'effets, notamment anti-

inflammatoires. Il peut également limiter la chimio-attraction des neutrophiles et des cellules 

T, et inhiber l'expression des gènes pro-inflammatoires tels que ceux de l'IL-2, de l'IFN-γ et du 

TNF-α (86). 

Un essai pour comparer les effets du polyglycoside de T. Wilfordii (TWP) et des 

corticostéroïdes à forte dose chez des patients atteints de SGB a été mené (87). De la 

dexaméthasone par perfusion intraveineuse a été administrée à un groupe expérimental, à 

raison de 15 à 20 mg/jour pendant 15 jours, puis de la prednisone durant 13 jours 

supplémentaires. L'autre groupe a reçu 60 à 80 mg/jour de TWP par voie orale pendant quatre 

semaines consécutives. Après 8 semaines, la TWP avait donné de meilleurs résultats que les 

corticostéroïdes à forte dose administrés par voie intraveineuse. Ce résultat pourrait être lié 

à la diminution des concentrations d'IL-6, de récepteurs solubles de l'IL-6 et de récepteurs 
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solubles de l'IL-2 provoquée par la TWP et au taux de synthèse intrathécale des IgG, qui est un 

indice de gravité du SGB (87).  

 

Néanmoins, l'utilisation prolongée de T. Wilfordii provoque des toxicités liées aux systèmes 

rénal, reproducteur, cardiaque et hématopoïétique. La majorité de ces effets indésirables ont 

pu être résolus en ajustant la dose. Certains dérivés du triptolide ont fait l'objet d'au moins un 

essai clinique de phase I (88). Malgré cela, la sécurité et l’efficacité potentielle ne sont pas 

jugées suffisantes pour un traitement du SGB à large échelle. 

 
n. Acupuncture 

 
L'acupuncture a vu le jour dans la Chine ancienne et est une thérapie de la médecine 

traditionnelle chinoise. Elle est depuis largement acceptée dans le monde occidental.  

L'acupuncture consiste à insérer de fines aiguilles dans des sites spécifiques à la surface du 

corps, appelés points d'acupuncture. L'électroacupuncture (EA) est une technique modifiée 

de l'acupuncture et utilise la stimulation électrique pour soigner certaines pathologies. La base 

de l'acupuncture est la sensation d'acupuncture, qui peut être ressentie par l'acupuncteur 

lorsqu'il atteint l'acupoint, et qui a été indiquée pour aider la connexion avec la profondeur et 

la rotation de l'aiguille (89). 

La recherche moderne montre que l'acupuncture possède un excellent effet curatif sur la 

douleur, l'anxiété, le dysfonctionnement des membres et la paresthésie, et qu'elle peut 

améliorer efficacement la fonction neurologique. 

Elle est utilisée dans un large éventail d'affections impliquant tous les systèmes du corps, et 

ses effets physiologiques ne peuvent être expliqués par un seul mécanisme.  

La stimulation du nerf vague par l'acupuncture diminue la sécrétion de cytokines pro-

inflammatoires et inhibe l'activation des macrophages, ce qui explique en partie son efficacité 

dans le traitement des maladies auto-immunes et inflammatoires (90). De plus, l'acupuncture 

peut renforcer l'activité des cellules natural killer (NK) du système immunitaire, ajuster 

l'équilibre Th1/Th2 et affecter la voie de signalisation neuro-immunitaire (91).  

De par ses effets anti-inflammatoires et immunomodulateurs, l'acupuncture et 

l'électroacupuncture ont également été utilisées dans le SGB. Elles sont utilisées en 

complément des traitements immuno-modulateurs de référence. 
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Des études et des rapports de cas ont montré que l'acupuncture et l'électroacupuncture ont 

un effet remarquable sur le SGB, en particulier sur la phase de convalescence et sur les 

séquelles du SGB en éliminant les symptômes de faiblesse, d’engourdissement et de douleur 

dans les membres. Cependant, elles sont utilisées en complément des traitements immuno-

modulateurs de référence donc leur efficacité potentielle reste à mettre en perspective. 

L'immunothérapie combinée à l'acupuncture/l'électroacupuncture a été une tendance dans 

le traitement du SGB en Chine (71). 

Une recherche fondamentale de grande qualité et à large échantillon reste nécessaire pour 

démontrer le mécanisme d'action et l'efficacité de l'acupuncture pour le SGB (92). 
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3. Synthèse des mécanismes d’action des pistes thérapeutiques étudiées 
 
 
 

 
Figure 14: Schéma des principaux mécanismes d’action des thérapies affectant la pathogénèse du SGB  (71) 
(A acupuncture, B facteur neurotrophique dérivé du cerveau, C cyclophosphamide, I interférons, M 
mycophénolate mofétil, N facteur de croissance nerveuse, R rituximab, T Tripterygium Wilfordii) 
 

La Figure 14 permet de présenter les principaux mécanismes d'action des médicaments qui 

affectent la pathogenèse du SGB vus précédemment : 

- A, I et T diminuent la sécrétion de cytokines pro-inflammatoires.  

- A, C, I et M inhibent la prolifération des cellules T.  

- B et N améliorent la myélinisation périphérique. M et R suppriment l'activation et la 

prolifération des cellules B.  

- I favorise l'apoptose des cellules T.  
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Figure 15: Schéma des principaux mécanismes d’action des thérapies affectant la pathogénèse de l’EAN 
(71) (A atorvastatine, C anticorps monoclonal spécifique du CD28, D doxycycline, E érythropoïétine, F 
fasudil, I anticorps anti-IL18, L lovastatine, R rapamycine, V acide valproïque) 
 

La Figure 15 permet de présenter les principaux mécanismes d'action des médicaments qui 

affectent la pathogenèse de l’EAN vus également précédemment : 

- A, C, D et F diminuent la sécrétion de cytokines pro-inflammatoires.  

- C, L, R et V inhibent la prolifération des cellules T.  

- I, V et R suppriment l'activation et la prolifération des cellules B.  

- D, E et V modulent la fonction des macrophages.  
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4. Essais cliniques en cours  
 

a. Eculizumab 
 

L'éculizumab est un anticorps monoclonal humanisé qui se lie directement et spécifiquement 

à la protéine du complément C5, bloquant son clivage et empêchant ainsi la formation des 

molécules pro-inflammatoires et lytiques C5a et C5b (93).  

Le blocage ciblé du complément au niveau de C5 préserve les effets immunoprotecteurs 

antérieurs de l'activation du complément (par exemple, l'opsonisation et la phagocytose du 

C3b) (94).  

L'éculizumab a d’abord été approuvé pour traiter l'hémoglobinurie paroxystique nocturne, 

une maladie génétique dont la principale manifestation clinique est l'hémolyse médiée par le 

complément (95). Il a également été approuvé dans le traitement de la myasthénie acquise 

généralisée réfractaire chez l’adulte, le syndrome hémolytique et urémique atypique, le 

trouble du spectre de la neuromyélite optique chez l’adulte. 

Il a été testé dans une étude sur un modèle murin de lésion axonale induite par des anticorps 

anti-gangliosides. Dans cette étude, le traitement par l'éculizumab s'est avéré efficace pour 

améliorer les symptômes cliniques, électrophysiologiques et morphologiques de la 

neuropathie motrice terminale dans des modèles expérimentaux du SMF chez la souris. 

L’éculizumab a prévenu la paralysie des muscles respiratoires et la destruction des 

terminaisons nerveuses motrices.  

Cependant, cette étude ne suit pas le contexte clinique du SMF ou SGB dans lequel l’initiation 

du traitement suit toujours l’apparition des symptômes. Ainsi, même s’il n’est pas attendu que 

l’éculizumab inverse les lésions existantes causées par le complément d’attaque membranaire 

chez les patients, un traitement rapide empêcherait la poursuite du dépôt de complément 

d’attaque membranaire, ce qui limiterait potentiellement les symptômes de la maladie et 

affecterait ainsi positivement le pronostic de guérison à long terme (94). Cette étude, bien 

qu’adaptée au modèle de la souris, a permis de poser des bases prometteuses en vue d’essais 

cliniques. 

 

Un premier essai clinique avait été initié au Royaume-Uni, mais l’objectif de 30 patients à 

inclure dans l’essai n’avait pas été atteint sur la période d’étude de 2 ans car seulement 7 
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patients avaient été inclus, dont 5 traités par l’éculizumab. L’efficacité n’avait pas été 

analysée. 

 

Après cela, un essai multicentrique de phase 2, en double aveugle et randomisé, de sécurité 

et d’efficacité de l’éculizumab dans le SGB a été mené en 2015 dans 13 hôpitaux du Japon.  

 

34 patients âgés de plus de 18 ans et atteints d’un SGB de grade fonctionnel 3 à 5, donc ne 

pouvant plus marcher de manière indépendante, ont été inclus dans l’étude.  

Les patients ont été randomisés (avec un ratio 2:1) pour recevoir 4 semaines d’IgIV puis 

l’éculizumab à la dose de 900 mg ou un placebo. L'étude comportait une mesure parallèle non 

comparative à un seul bras.  

 

 
Figure 16: Profil de l’étude (96) 
 

En réalité, 36 patients ont été sélectionnés, dont un a été exclu en raison d'une amélioration 

neurologique. Les 35 patients restants ont été recrutés et ont fait l'objet d'une randomisation, 

23 étant affectés au groupe éculizumab et 12 au groupe placebo, dont 11 patients du groupe 

placebo ayant été inclus dans l’analyse (Figure 16). 
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Le principal critère d’efficacité était la proportion de patients ayant atteint le grade 

fonctionnel 2 ou moins au bout de la 4ème semaine, sur l’échelle d’invalidité de Hughes, qui 

diffère légèrement de l’échelle d’invalidité en annexe 1 : 

- 0 : sain 

- 1 : symptômes mineurs et capable de courir 

- 2 : capable de marcher 5 m sans aide  

- 3 : capable de marcher 5 m avec de l'aide 

- 4 : grabataire ou en fauteuil roulant 

- 5 : nécessitant une ventilation assistée  

- 6 : décédé 

 

La valeur seuil pour une amélioration cliniquement pertinente était de 50 % et la valeur 

moyenne attendue de 80 %. 

Les principaux critères de sécurité étaient l’incidence et la gravité des évènements 

indésirables au cours de l'essai.  

Les critères d'évaluation secondaires basés sur le grade fonctionnel étaient la proportion de 

patients s'améliorant d'un ou plusieurs grades fonctionnels par rapport au grade initial à 

chaque visite, la proportion de patients ayant atteint le grade fonctionnel 2 ou moins à chaque 

visite, le temps d'amélioration d'au moins un grade fonctionnel, la proportion de patients 

ayant le grade fonctionnel 1 ou 0 à la 24ème semaine, et les changements par rapport au grade 

fonctionnel maximal et au grade fonctionnel à chaque visite jusqu'à 24 semaines. 

 

La proportion de patients présentant le principal critère d'efficacité, donc un grade 

fonctionnel de 2 ou moins à la 4ème semaine, était de 61 % dans le groupe éculizumab et de 

45 % dans le groupe placebo.  

Bien que la différence entre les groupes soit de 15 %, la limite inférieure de l'indice de 

confiance à 90 % dans le groupe éculizumab était de 42 %, ce qui ne dépassait pas le taux de 

réponse seuil prédéfini de 50 %. Dans une analyse de sensibilité utilisant une autre méthode 

statistique, les proportions ajustées de patients ayant un grade fonctionnel inférieur ou égal 

à 2 à la 4ème semaine étaient de 65% dans le groupe éculizumab et de 45% dans le groupe 

placebo. 
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L'éculizumab a montré des preuves potentielles d'amélioration de la fonction motrice dans 

certains des critères d'évaluation secondaires, bien que l'étude n'ait pas été conçue pour des 

comparaisons statistiques entre les groupes.  

 

La proportion de patients ayant retrouvé la capacité de courir à la 24ème semaine était plus 

importante dans le groupe éculizumab que dans le groupe placebo. Ce critère n'était qu'une 

des mesures secondaires, mais il était cohérent avec l'amélioration potentielle du score 

moyen du grade fonctionnel entre le pic et la valeur à la semaine 24 chez les mêmes patients.  

Ces résultats ont suggéré que le traitement d'appoint par l'éculizumab pourrait améliorer les 

résultats chez les patients sévèrement affectés par le SGB et traités par l’IgIV.  

 

L'éculizumab a été bien toléré par la plupart des patients, bien qu'un lien de causalité n'ait pu 

être exclu pour une anaphylaxie et un abcès intracrânien. Aucun décès n'est survenu.  

 

Suite aux résultats obtenus en dessous des attentes en termes d’efficacité, certaines 

hypothèses ont été émises. En effet, les critères d’évaluation n’étaient potentiellement pas 

les plus appropriés au SGB. Les essais sur le SGB évaluent la plupart du temps les résultats à 4 

semaines, mais une mesure des effets à long terme pourrait également être appropriée. De 

plus, dans cette étude, il est possible que les IgIV administrées avant l’éculizumab aient pu le 

neutraliser partiellement, réduisant ses effets. Une dose supérieure pourrait ainsi être 

explorée. Enfin, le nombre de patients inclus dans l’étude restait relativement faible et n’a pas 

permis de faire des comparaisons statistiques entre les groupes éculizumab et placebo.  

Les données collectées lors de cet essai suggèrent que l’éculizumab pourrait avoir le potentiel 

de supprimer les lésions nerveuses médiées par le complément et améliorer la récupération 

clinique des patients atteints du SGB (96).  

 

Une étude de phase 3 a récemment été menée, également au Japon. C’est une étude 

multicentrique, contrôlée par placebo, en double aveugle et randomisée, dans le but d’étudier 

l’efficacité et la sécurité de l’éculizumab chez les patients atteints d’un SGB sévère.  

Le schéma de randomisation était le même que pour la phase 2, à savoir un ratio 2 : 1 avec 

dans les deux bras un traitement aux IgIV, puis soit par éculizumab, soit par placebo, une fois 
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par semaine pendant 4 semaines. Selon les informations jusqu’alors disponibles, 57 patients 

ont été inclus dans l’étude (97). Cependant, aucun résultat n’a encore été publié. 

 

La piste du traitement par anticorps monoclonal humanisé inhibant C5 est donc encore 

pleinement en exploration et d’actualité, et pourrait offrir de nouvelles solutions 

thérapeutiques si les résultats s’avèrent satisfaisants.  

 

b. ANX005 
 

Une autre piste visant la voie du complément est celle d’ANX005. Il s’agit d’un anticorps 

monoclonal recombinant humanisé IgG4 contre le C1q qui inhibe la cascade du complément. 

Il s’est avéré prometteur dans la diminution du recrutement des cellules immunitaires et les 

lésions axonales dans le modèle animal de l’AMAN (98).  

Une première étude de phase 1b visant à évaluer la sécurité et la tolérabilité d’ANX005 en 

association avec des IgIV a été menée sur 14 participants a eu des résultats prometteurs (99).  

Depuis, une étude de phase 3 randomisée, en double aveugle, contrôlée par placebo, visant à 

évaluer l’efficacité, la sécurité, la pharmacocinétique et la pharmacodynamique d’ANX005 

chez 216 patients atteints du SGB est en cours. Deux doses différentes d’ANX005 sont testées 

dans deux bras différents. L’essai est contrôlé par placebo dans un troisième bras (100). Les 

résultats de cette phase 3 seront attendus afin de savoir si ANX005 pourrait constituer une 

nouvelle solution thérapeutique dans le traitement du SGB.  

 

c. Imlifidase 
 

En 2001, une cystéine protéase a été découverte et purifiée à partir de Streptococcus 

pyogenes (S. pyogenes). S. pyogenes est une bactérie et un important pathogène humain 

responsable d’un large éventail d’infections (101), d’au moins 700 millions de cas de 

pharyngite et d’infections cutanées par an, ainsi que de plus de 500 000 décès (102).  
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La protéase, enzyme de dégradation de l'Ig de S. pyogenes (IdeS, ou imlifidase) présente un 

degré de spécificité unique. En effet, l’IgG est son seul substrat. Elle clive les anticorps IgG en 

fragments F(ab')2 et Fc, et est sécrétée par S. pyogenes.  

L’IdeS/imlifidase est l'un des facteurs de virulence de la bactérie, qui lui permet d'échapper 

aux défenses immunologiques de l'hôte, telles que la phagocytose et l'activation du 

complément, en éliminant la région Fc des IgG ciblant, par exemple, les antigènes de surface 

bactériens.  

 

 
Figure 17: Mécanisme d’action de l’imlifidase (103) 
L'IgG humaine intacte, quel que soit son isotype, est clivée par l'IdeS en deux étapes. La première étape 
génère une molécule d'IgG clivée (scIgG) avec une chaîne lourde intacte. La seconde étape génère un 
fragment F(ab')2 et un fragment Fc homo-dimérique maintenus ensemble par des interactions non 
covalentes. 
 

En tirant parti de cette action, il a été démontré que l'IdeS/imlifidase avait des effets 

thérapeutiques dans plusieurs modèles de maladies auto-immunes médiées par des auto-

anticorps pathogènes (104). L’imlifidase semble être un traitement prometteur car le clivage 

des anticorps IgG inhibe l'activation du complément après la formation du complexe immun.  

 

En effet, une étude in vitro a montré que l’imlifidase réussit à cliver les anticorps 

pathologiques et à bloquer l’activation du complément.   

Le domaine F(ab')2 des auto-anticorps se liant au ganglioside ne peut pas causer la 

pathogenèse de manière indépendante dans le SGB car il manque le domaine Fc qui se lie et 

active les effecteurs immunitaires. Cela suggère que l'imlifidase pourrait supprimer 

l'activation du complément sur l'axolemme des fibres motrices au niveau des nœuds de 

Ranvier où se déposent les auto-anticorps pathologiques anti-ganglioside et ainsi prévenir les 

lésions nerveuses. Il a été confirmé que l'imlifidase clivait les domaines Fc de manière similaire 
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avant et après la fixation des anticorps anti-ganglioside sur le ganglioside. Cela laisse suggérer 

que l'imlifidase pourrait cliver les anticorps IgG anti-ganglioside circulants avant leur liaison à 

l'antigène et éliminer les domaines Fc des complexes immuns se liant aux antigènes nerveux 

(105). 

Des modèles animaux ont également montré de très bons résultats pour des pathologies 

comme le PTI, où des souris ont été traitées et guéries par une seule injection d’Iimlifidase, 

ainsi que pour d’autres pathologies. Les études réalisées ont montré que l’imlifidase réduisait 

la pathogénèse causée par la cytotoxicité dépendante du complément et la cytotoxicité à 

médiation cellulaire dépendante des anticorps. 

D'autres maladies auto-immunes avec une inflammation induite par des auto-anticorps 

pathologiques pourraient être des candidats possibles pour le traitement par imlifidase, 

d’autant plus qu’il est aujourd’hui autorisé dans le traitement de désensibilisation des patients 

adultes transplantés rénaux hautement sensibilisés.  

 

Cependant, des anticorps anti-IdeS peuvent être présents chez l'homme et peuvent 

augmenter en nombre après l'utilisation thérapeutique de l'imlifidase car c’est une protéine 

hétérologue sécrétée par S. pyogenes. L'utilisation répétée de l'imlifidase pourrait augmenter 

le nombre d'anticorps IgG anti-IdeS, qui pourraient neutraliser et supprimer l'effet de 

l'imlifidase et produire des anticorps anti-IdeS, susceptibles de provoquer des réactions 

indésirables graves telles qu'une hypersensibilité. Par conséquent, il est conseillé de n'utiliser 

l'imlifidase qu’une seule fois plutôt que de façon répétée. De ce point de vue, le SGB est l'un 

des candidats les plus prometteurs pour le traitement par imlifidase car c’est une maladie 

aiguë et monophasique (105). 

 En ce sens, des études ont été réalisées dans un modèle de lapin AMAN et les résultats ont 

démontré que l'imlifidase pouvait servir de candidat thérapeutique prometteur pour le SGB. 

 

En effet, l'imlifidase réduisait significativement la perturbation des groupes de canaux 

sodiques et le dépôt de complément C3 au niveau du nœud de Ranvier dans les racines 

spinales antérieures des lapins AMAN. Ces données ont confirmé que l'imlifidase réduisait 

l'atteinte des nerfs périphériques médiée par les IgG anti-gangliosides. 

Des études sur les effets au plus long terme ont montré que plusieurs doses permettaient 

d’obtenir une amélioration clinique continue des lapins AMAN. Cependant, au-delà d’un 
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certain nombre de doses d’imlifidase, une perte d’activité pouvait survenir. Il a ainsi été 

suggéré que plus de trois doses d’imlifidase ne devraient pas être considérées dans le cadre 

d’un essai clinique (106).   

 

Une étude clinique de phase 1 a déjà été réalisée. Il s’agissait d’une première administration 

chez l’Homme, étude monocentrique visant à évaluer l'innocuité, la tolérabilité et la 

pharmacocinétique de l'imlifidase intraveineux après l'administration de doses ascendantes 

uniques chez des participants masculins sains réalisée en Suède. 29 participants ont été inclus 

dans quatre groupes de doses et randomisés soit dans un groupe imlifidase soit placebo. La 

dose de départ était de 0,01 mg/kg et la dose la plus élevée 0,24 mg/kg.  

Les résultats ont montré que l’imlifidase convertit les IgG plasmatiques en scIgG quelques 

minutes après son administration.  

Malgré l'absence d'auto-anticorps pathogènes chez les sujets sains, les IgG plasmatiques 

totales et les IgG spécifiques de l'antigène ont pu être mesurées en tant que biomarqueurs, 

et l’imlifidase a montré une efficacité importante dans les doses testées. Un effet complet ou 

presque complet sur les IgG, c'est-à-dire la conversion en fragments F(ab')2 et Fc, a été 

observé chez tous les sujets ayant reçu des doses d'imlifidase de 0,12 et 0,24 mg/kg, et 

l'enzyme présentait un profil de sécurité favorable. Six heures après l'administration, seules 

de faibles concentrations d'IgG ont pu être détectées dans le sang et les IgG sont restées 

faibles pendant plus d'une semaine, jusqu'à ce que des IgG nouvellement synthétisées 

apparaissent dans le plasma après une à deux semaines. (102). 

 

Une dose unique d'imlifidase inactivait rapidement et efficacement les IgG chez l'homme et 

l'effet persistait pendant plusieurs semaines. L’imlifidase, seule et/ou en association avec des 

médicaments atténuant les cellules B (par exemple, bortezomib ou rituximab), constitue une 

approche thérapeutique très intéressante pour de nombreuses affections liées aux IgG.  

La rapidité et l'efficacité de la neutralisation des IgG, ainsi que la durée de l'effet, rendent le 

traitement par imlifidase supérieur aux autres options d'élimination des IgG, comme l'échange 

plasmatique et l'immuno-adsorption (102).  

En sus, les données de sécurité étaient très favorables à la poursuite des essais chez l’Homme.  
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Une étude de phase 2 a ainsi débuté fin 2019 pour continuer d’explorer la piste de l’IdeS dans 

le SGB et pour confirmer les résultats favorables des essais pré-cliniques et de la phase 1.  

Il s’agit d’une étude ouverte, multicentrique évaluant la sécurité, la tolérance, l’efficacité, les 

paramètres pharmacodynamiques et pharmacocinétiques de l’imlifidase chez les patients 

atteints du SGB, en comparaison avec des patients témoins appariés provenant de la base de 

données de l’IGOS.  

Il est prévu que cette étude recrute environ 30 patients. Tous les patients recevront 

l’imlifidase au jour 1, avant le traitement standard par IgIV pour les jours 3 à 7. Les critères 

d’évaluation primaires sont la sécurité mesurée par l’apparition d’évènements indésirables, 

et l’efficacité par la modification du résultat de l’invalidité après 4 semaines, évaluée par 

l’échelle d’invalidité du SGB en 6 points (107, annexe 1).  

Le recrutement est terminé depuis mars 2023 mais l’étude est toujours en cours et les 

résultats sont attendus pour poursuivre le plan de développement de l’imlifidase dans le SGB, 

notamment par une étude clinique de phase 3 permettant de potentiellement confirmer son 

efficacité dans le traitement de cette maladie. 

 

d. Efgartigimod 
 

L'efgartigimod est un antagoniste du récepteur Fc néonatal développé pour le traitement des 

maladies auto-immunes, y compris la myasthénie grave. En décembre 2021, l'efgartigimod 

intraveineux a reçu sa première approbation aux États-Unis pour le traitement de la 

myasthénie généralisée chez les adultes positifs aux anticorps anti-récepteurs de 

l'acétylcholine. L'efgartigimod intraveineux a également été évalué pour la myasthénie 

généralisée dans d’autres pays (108). De par son mécanisme d’action permettant la réduction 

du taux global d’IgG, l’efgartigimod est actuellement étudié dans le traitement du SGB.  

Une étude de phase 2, randomisée, en double aveugle, contrôlée, visant à évaluer la sécurité 

et l’efficacité de l’efgartigimod chez les patients atteints du SGB est sur le point de débuter, 

et prévoit de recruter environ 30 patients. Les patients seront randomisés dans deux bras : 

l’un où ils seront traités avec 20 mg/kg d’efgartigimod aux jours 1 et 5, avec un placebo 

administré aux jours 2 à 4, et l’autre bras où ils seront traités par 0,4 g/kg d’IgIV durant 5 jours 

(109).  
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Les résultats de cette étude pourraient permettre de poursuivre la recherche vers une étude 

de phase 3, mais ils ne seront pas connus avant plusieurs années.  
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Conclusion  
 
Le SGB est une maladie neurologique complexe, caractérisée par une atteinte inflammatoire 

des nerfs périphériques, entraînant une faiblesse musculaire progressive et potentiellement 

paralysante. Depuis sa découverte en 1916, la compréhension du SGB a considérablement 

évolué, permettant ainsi de développer des thérapeutiques actuelles visant à améliorer les 

résultats cliniques et la qualité de vie des patients. En effet, l'administration précoce IgIV et 

l’échange plasmatique ont montré leur efficacité pour réduire la progression de la maladie et 

améliorer les résultats chez de nombreux patients, et constituent aujourd’hui le traitement 

de référence.   

En outre, les soins de soutien, tels que la ventilation mécanique pour les cas sévères de 

paralysie respiratoire, la physiothérapie, jouent un rôle crucial dans la récupération 

fonctionnelle des patients. 

 

Malgré ces approches, environ 5 % des personnes atteintes décèdent et de nombreuses 

séquelles persistent chez 20% des patients, les empêchant de vivre en toute autonomie. 

C’est dans le but de combler cette lacune thérapeutique que de nombreuses pistes ont et 

continuent d’être explorées.  

Parmi ces pistes, de nombreux médicaments comme l’acide valproïque, les antibiotiques, les 

statines, l’érythropoïétine, le Fasudil, des anticorps monoclonaux etc se sont avérés 

prometteurs dans l’EAN mais sont encore loin d’être utilisés cliniquement chez des patients 

atteints de SGB.  

 

Les premiers essais avec l’éculizumab et ANX005 semblent encourageants, le complément C1q 

et C5 pouvant être des cibles très prometteuses. Ces essais doivent être confirmés par des 

essais contrôlés randomisés de plus grande envergure.  

Les traitements par imlifidase ou efgartigimod semblent également prometteurs et engagent 

de nouvelles cibles thérapeutiques. La fin et les résultats des études de phase 2 sont attendus 

et pourront déterminer s’il est pertinent de poursuivre les recherches.  

 

De plus, les modèles pronostiques actuels sont une condition nécessaire pour personnaliser 

le traitement des patients. L’IGOS, la plus grande étude prospective au monde sur le SGB, 
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offrira également la possibilité de valider ces modèles dans une population internationale de 

patients et de découvrir de nouveaux prédicteurs cliniques et biologiques de l'évolution de la 

maladie. Cette collaboration internationale est essentielle pour la collecte des données et la 

mise en place d’essais cliniques de grande envergure.  

 

En conclusion, il reste encore du chemin à parcourir dans la compréhension des mécanismes 

induisant cette pathologie rare et dans la découverte et le développement de nouvelles 

solutions thérapeutiques qui permettraient à l’avenir de réduire la gravité durant la phase 

aiguë et les séquelles au long terme qu’ont le SGB sur les patients, mais les différentes pistes 

en cours d’exploration semblent prometteuses.  
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Annexe 1 : Echelle d’incapacité du SGB 
 

L’échelle d’invalidité du SGB contient six niveaux : 

 

- 0 : sain 

- 1 : symptômes mineurs et capable de courir 

- 2 : capable de marcher 10 m sans aide mais incapable de courir 

- 3 : capable de marcher 10 m dans un espace ouvert avec de l'aide 

- 4 : grabataire ou en fauteuil roulant 

- 5 : nécessitant une ventilation assistée pendant au moins une partie de la journée 

- 6 : décédé 
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Annexe 2 : Echelle R-ODS (Rasch-built Overall Disability) 
 
L’échelle RODS permet l’évaluation de l’incapacité fonctionnelle dans les neuropathies 

dysimmunes (110). 
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Annexe 3 :  Echelle MRC (Medical Research Council) 
 
 

Classification internationale, selon Kleyweg et al., en 1991 (15), qui permet la quantification 

de la force musculaire sur une échelle de 0 à 5 pour chacun des muscles suivants : deltoïde, 

biceps brachial, triceps, fléchisseurs des poignets, fléchisseurs et extenseurs des doigts, 

psoas, abducteur et adducteurs de hanche, quadriceps, extenseurs et fléchisseurs de pied, 

extenseurs et fléchisseurs du cou. 

 
0 – Aucune contraction visible 

1 – Contraction visible sans mouvement du membre (inexistant pour la flexion de la hanche) 

2 – Mouvement du membre mais pas contre la pesanteur 

3 – Mouvement contre la pesanteur sur (presque) toute la plage de mouvement 

4 – Mouvement contre la pesanteur et contre la résistance 

5 – Force normale 
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Annexe 4 : Echelle ONLS (Overall Neuropathy Limitations Scale) 
 
Décrite par Graham en 2006 (111), l’ONLS est une échelle clinique rapide à réaliser 

permettant de suivre l’évolution de la neuropathie par son retentissement clinique aux 

membres supérieurs et inférieurs. 
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Annexe 5 : Echelle EQ-5D-5L 
 
L'échelle EQ-5D-5L est un instrument générique pour décrire et évaluer la santé. Il est basé 

sur un système descriptif qui définit la santé en termes de 5 dimensions : mobilité, soins 

personnels, activités habituelles, douleur/inconfort et anxiété/dépression. Chaque 

dimension a 5 catégories de réponses correspondant à aucun problème, problèmes légers, 

modérés, sévères ou incapacité (112). 
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Résumé : 
 
 
Le syndrome de Guillain-Barré (SGB) est la neuropathie paralytique aiguë la plus courante et 

la plus grave, dont les caractéristiques ont été décrites pour la première fois en 1859. Environ 

100 000 personnes en sont atteintes chaque année dans le monde, ce qui classe cette 

pathologie dans la catégorie des maladies rares.  

Chez la plupart des patients, l'apparition aiguë des symptômes neurologiques est précédée 

d'une maladie infectieuse, suivie d'une faiblesse progressive des membres, qui peut durer 

jusqu'à 4 semaines avant d'atteindre un plateau. Plusieurs infections sont associées au SGB, 

mais Campylobacter jejuni est la plus fréquente et la plus largement rapportée.  

Depuis sa première description, la compréhension du SGB a considérablement évolué, mais 

les mécanismes sous-jacents à son développement ne sont pas encore totalement connus.  

 

Les patients atteints du SGB nécessitent une surveillance étroite de la progression de la 

maladie, en particulier de la faiblesse bulbaire, de l'insuffisance respiratoire et du 

dysfonctionnement autonome. À ce jour, l'immunoglobuline intraveineuse et l'échange 
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plasmatique sont les seuls médicaments immunothérapeutiques reconnus qui peuvent 

accélérer la guérison du SGB. 

 

Malgré cela, le SGB reste une maladie grave et l’évolution des patients atteints de SGB ne s’est 

pas améliorée au cours des deux dernières décennies. Même en cas de traitement par des 

immunothérapies standard, environ 5 % des personnes atteintes décèdent et jusqu'à 20 % 

d'entre elles ne peuvent pas marcher de manière autonome six mois après le début de la 

maladie. 

 

C’est ainsi pour essayer de combler les lacunes thérapeutiques que de nombreuses classes 

médicamenteuses ont été explorées pour le traitement du SGB ces dernières décennies et que 

des essais cliniques prometteurs sont toujours en cours.  
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