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Classe Exceptionnelle et 1¢ classe

. ADOUE Daniel (C.E)

. AMAR Jacques (C.E)

. ATTAL Michel (C.E)

. AVET-LOISEAU Hervé (C.E.)
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. BIRMES Philippe
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PAYOUX Pierre
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Médecine Interne, Gériatrie
Thérapeutique
Hématologie

Hématologie, transfusion
Médecine Interne
Psychiatrie

Immunologie (option Biologique)

Chirurgie Orthopédique et Traumatologie.

Chirurgie Vasculaire

Neurologie

Chirurgie thoracique et cardio-vasculaire
Anatomie pathologique
Hépato-Gastro-Entéro

Génétique

Chirurgie Générale

Cardiologie

Pédiatrie

Médecine d’'urgence

Néphrologie

Neurologie

Chirurgie Thoracique et Cardiaque
Médecine Physique et Réadapt Fonct.
Oto-rhino-laryngologie
Cancérologie

Epidémiologie, Santé Publique
Anesthésiologie

Ophtalmologie

Urologie

Anesthésiologie et réanimation
Bactériologie-Virologie

Anatomie Pathologique
Biostatistiques et Informatique Médicale
Nutrition

Chirurgie maxillo-faciale et stomatologie
Médecine d’'urgence

Immunologie

Urologie

Chirurgie Orthopédique

Maladies Infectieuses
Pneumologie

Epidémiologie, Santé Publique
Pharmacologie

Cancérologie

Gériatrie

Bactériologie-Virologie
Gynécologie Obstétrique
Neurologie

Biol. Du Dévelop. et de la Reprod.
Dermatologie

Biophysique

Hématologie
Hépato-Gastro-Entérologie
Biochimie

Pharmacologie

Hématologie

Urologie

Cardiologie

Chirurgie Infantile

Pédiatrie

Radiologie

Anatomie et cytologie pathologiques
Biologie Cellulaire

Médecine Légale
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Mme RUYSSEN-WITRAND Adeline

Mme SAVAGNER Frédérique
M. SIZUN Jacques

M. SOL Jean-Christophe

Mme TREMOLLIERES Florence
Mme VAYSSE Charlotte

Mme VEZZOSI Delphine

P.U. Médecine générale
M. MESTHE Pierre
M. OUSTRIC Stéphane (C.E)

Professeur Associé Médecine générale

M. ABITTEBOUL Yves
Mme IRI-DELAHAYE Motoko
M. POUTRAIN Jean-Christophe

Doyen : Didier CARRIE
P.U.-P.H.
2¢me classe

Epidémiologie

Chirurgie orthopédique et traumatologique
Pédiatrie

Neuroradiologie

Chirurgie orthopédique et traumatologie
Biophysique et médecine nucléaire
Rhumatologie

Chirurgie Thoracique et Cardiaque
Anatomie

Maladies infectieuses, maladies tropicales
Oto-rhino-laryngologie

Pédiatrie

Neurologie

Biologie Cellulaire et Cytologie
Pédiatrie

Chirurgie Digestive

Rhumatologie

Biochimie et biologie moléculaire
Pédiatrie

Neurochirurgie

Biologie du développement
Cancérologie

Endocrinologie

Professeur Associé en Bactériologie - Virologie ; Hygiéne Hospitaliere

Mme MALAVAUD Sandra



FACULTE DE MEDECINE TOULOUSE-RANGUEIL

133, route de Narbonne - 31062 TOULOUSE Cedex Doyen : Elie SERRANO
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Classe Exceptionnelle et 1™ classe 2°me classe
M. ARBUS Christophe Psychiatrie M. ABBO Olivier Chirurgie infantile
M. ACAR Philippe Pédiatrie M. AUSSEIL Jérome Biochimie et biologie moléculaire
M. ACCADBLED Franck Chirurgie Infantile M. BERRY Antoine Parasitologie
M. ALRIC Laurent (C.E) Médecine Interne M. BOUNES Vincent Médecine d’'urgence
Mme ANDRIEU Sandrine Epidémiologie Mme BOURNET Barbara Gastro-entérologie
M. ARNAL Jean-Frangois Physiologie M. CHAPUT Benoit Chirurgie plastique et des brilés
Mme BERRY Isabelle (C.E) Biophysique Mme DALENC Florence Cancérologie
M. BONNEVILLE Fabrice Radiologie M. DE BONNECAZE Guillaume Anatomie
M. BUJAN Louis (C. E) Urologie-Andrologie M. DECRAMER Stéphane Pédiatrie
Mme BURA-RIVIERE Alessandra Médecine Vasculaire Mme FARUCH-BILFELD Marie Radiologie et Imagerie Médicale
M. BUSCAIL Louis (C.E) Hépato-Gastro-Entérologie M. FAGUER Stanislas Néphrologie
M. CANTAGREL Alain (C.E) Rhumatologie M. FRANCHITTO Nicolas Addictologie
M. CARON Philippe (C.E) Endocrinologie Mme GARDETTE Virginie Epidémiologie
M. CHAUFOUR Xavier Chirurgie Vasculaire M. GARRIDO-STOWHAS Ignacio Chirurgie Plastique
M. CHAYNES Patrick Anatomie M. GATIMEL Nicolas Médecine de la reproduction
M. CHIRON Philippe (C.E) Chirurgie Orthopédique et Traumatologie M. GUILLEMINAULT Laurent Pneumologie
M. CONSTANTIN Arnaud Rhumatologie Mme LAPRIE Anne Radiothérapie
M. COURBON Frédéric Biophysique M. LAURENT Camille Anatomie Pathologique
Mme COURTADE SAIDI Monique Histologie Embryologie M. LE CAIGNEC Cédric Génétique
M. DAMBRIN Camille Chirurgie Thoracique et Cardiovasculaire M. MARCHEIX Bertrand Chirurgie thoracique et cardiovasculaire
M. DELABESSE Eric Hématologie M. MEYER Nicolas Dermatologie
M. DELOBEL Pierre Maladies Infectieuses M. MUSCARI Fabrice Chirurgie Digestive
M. DELORD Jean-Pierre Cancérologie M. PUGNET Grégory Médecine interne, Gériatrie
M. DIDIER Alain (C.E) Pneumologie M. REINA Nicolas Chirurgie orthopédique et traumatologique
Mme DULY-BOUHANICK Béatrice (C.E) Thérapeutique M. RENAUDINEAU Yves Immunologie
M. ELBAZ Meyer Cardiologie M. SILVA SIFONTES Stein Réanimation
M. GALINIER Michel (C.E) Cardiologie M. SOLER Vincent Ophtalmologie
M. GLOCK Yves (C.E) Chirurgie Cardio-Vasculaire Mme SOMMET Agnés Pharmacologie
Mme GOMEZ-BROUCHET Anne-Muriel Anatomie Pathologique Mme SOTO-MARTIN Maria-Eugénia Gériatrie et biologie du vieillissement
M. GOURDY Pierre Endocrinologie M. TACK Ivan Physiologie
M. GRAND Alain (C.E) Epidémiologie. Eco. de la Santé et Prév. M. VERGEZ Sébastien Oto-rhino-laryngologie
M. GROLLEAU RAOUX Jean-Louis (C.E)  Chirurgie plastique M. YSEBAERT Loic Hématologie
Mme GUIMBAUD Rosine Cancérologie
Mme HANAIRE Hélene (C.E) Endocrinologie
M. HUYGHE Eric Urologie
M. KAMAR Nassim (C.E) Néphrologie
M. LARRUE Vincent Neurologie P.U. Médecine générale
M. LEVADE Thierry (C.E) Biochimie Mme ROUGE-BUGAT Marie-Eve
M. MALECAZE Francois (C.E) Ophtalmologie
M. MARQUE Philippe Médecine Physique et Réadaptation
M. MAURY Jean-Philippe Cardiologie
Mme MAZEREEUW Juliette Dermatologie Professeur Associé de Médecine
M. MINVILLE Vincent Anesthésiologie Réanimation M. BOYER Pierre
M. OTAL Philippe Radiologie M. STILLMUNKES André
M. RAYNAUD Jean-Philippe (C.E) Psychiatrie Infantile
M. RITZ Patrick (C.E) Nutrition
M. ROLLAND Yves (C.E) Gériatrie
M. ROUGE Daniel (C.E) Médecine Légale
M. ROUSSEAU Hervé (C.E) Radiologie
M. ROUX Franck-Emmanuel Neurochirurgie
M. SAILLER Laurent Médecine Interne
M. SCHMITT Laurent (C.E) Psychiatrie
M. SENARD Jean-Michel (C.E) Pharmacologie
M. SERRANO Elie (C.E) Oto-rhino-laryngologie
M. SOULAT Jean-Marc Médecine du Travail
M. SOULIE Michel (C.E) Urologie
M. SUC Bertrand Chirurgie Digestive
Mme TAUBER Marie-Thérése (C.E) Pédiatrie
Mme URO-COSTE Emmanuelle Anatomie Pathologique
M. VAYSSIERE Christophe Gynécologie Obstétrique
M. VELLAS Bruno (C.E) Gériatrie
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M. APOIL Pol Andre

Mme ARNAUD Catherine

Mme AUSSEIL-TRUDEL Stéphanie
Mme BELLIERE-FABRE Julie
Mme BERTOLI Sarah

M. BIETH Eric

Mme CASPAR BAUGUIL Sylvie
Mme CASSAGNE Myriam

Mme CASSAING Sophie

Mme CHANTALAT Elodie

M. CONGY Nicolas

Mme COURBON Christine

M. CUROT Jonathan

Mme DAMASE Christine

Mme de GLISEZENSKY Isabelle
M. DUBOIS Damien

Mme FILLAUX Judith

M. GANTET Pierre

Mme GENNERO Isabelle

Mme GENOUX Annelise

M. HAMDI Safouane

Mme HITZEL Anne

M. IRIART Xavier

Mme JONCA Nathalie

M. KIRZIN Sylvain

Mme LAPEYRE-MESTRE Maryse
M. LHERMUSIER Thibault

M. LHOMME Sébastien

Mme MASSIP Clémence

Mme MONTASTIER-SIMMERMAN Emilie
Mme MOREAU Marion

Mme NOGUEIRA M.L.

Mme PERROT Aurore

M. PILLARD Fabien

Mme PUISSANT Bénédicte
Mme RAYMOND Stéphanie
Mme SABOURDY Frédérique
Mme SAUNE Karine

M. TAFANI Jean-André

M. TREINER Emmanuel

M. VIDAL Fabien

Mme VIJA Lavinia

Immunologie
Epidémiologie

Biochimie et Biologie Moléculaire
Néphrologie

Hématologie, transfusion
Génétique

Nutrition

Ophtalmologie
Parasitologie

Anatomie

Immunologie
Pharmacologie
Neurologie
Pharmacologie
Physiologie

Bactériologie Virologie Hygiene
Parasitologie

Biophysique

Biochimie

Biochimie et biologie moléculaire
Biochimie

Biophysique

Parasitologie et mycologie
Biologie cellulaire
Chirurgie générale
Pharmacologie
Cardiologie
Bactériologie-virologie
Bactériologie-virologie
Nutrition

Physiologie

Biologie Cellulaire
Hématologie ; Transfusion
Physiologie

Immunologie
Bactériologie Virologie Hygiéne
Biochimie

Bactériologie Virologie
Biophysique

Immunologie

Gynécologie obstétrique

Biophysique et médecine nucléaire

M.C.U. Médecine générale
M. BRILLAC Thierry
Mme DUPOUY Julie
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Mme ABRAVANEL-LEGRAND Florence
Mme BASSET Céline

Mme BREHIN Camille

Mme CAMARE Caroline

M. CAMBUS Jean-Pierre
Mme CANTERO Anne-Valérie
Mme CARFAGNA Luana
Mme CASSOL Emmanuelle
Mme CAUSSE Elizabeth

M. CHASSAING Nicolas

M. CLAVEL Cyril

Mme COLOMBAT Magali
Mme CORRE Jill

M. DEDOUIT Fabrice

M. DEGBOE Yannick

M. DELPLA Pierre-André

M. DESPAS Fabien

M. EDOUARD Thomas

Mme ESQUIROL Yolande
Mme EVRARD Soléne

Mme FLOCH Pauline

Mme GALINIER Anne

Mme GALLINI Adeline

M. GASQ David

M. GATIMEL Nicolas

Mme GRARE Marion

M. GUERBY Paul

M. GUIBERT Nicolas

Mme GUILBEAU-FRUGIER Céline
Mme GUYONNET Sophie

M. HERIN Fabrice

Mme INGUENEAU Cécile

M. LEANDRI Roger

M. LEPAGE Benoit

Mme MAUPAS SCHWALM Frangoise
M. MIEUSSET Roger

M. MOULIS Guillaume

Mme NASR Nathalie

Mme QUELVEN Isabelle

M. RIMAILHO Jacques

M. RONGIERES Michel

Mme SIEGFRIED Aurore
Mme VALLET-GAREL Marion
M. VERGEZ Frangois

M. YRONDI Antoine

Bactériologie Virologie Hygiéne
Cytologie et histologie

Pédiatrie

Biochimie et biologie moléculaire
Hématologie

Biochimie

Pédiatrie

Biophysique

Biochimie

Génétique

Biologie Cellulaire

Anatomie et cytologie pathologiques
Hématologie

Médecine Légale

Rhumatologie

Médecine Légale

Pharmacologie

Pédiatrie

Médecine du travail

Histologie, embryologie et cytologie
Bactériologie-Virologie; Hygiéne Hospit.
Nutrition

Epidémiologie

Physiologie

Médecine de la reproduction
Bactériologie Virologie Hygiene
Gynécologie-Obstétrique
Pneumologie ; Addictologie
Anatomie Pathologique

Nutrition

Médecine et santé au travail
Biochimie

Biologie du dével. et de la reproduction
Biostatistiques et Informatique médicale
Biochimie

Biologie du dével. et de la reproduction
Médecine interne

Neurologie

Biophysique et Médecine Nucléaire
Anatomie et Chirurgie Générale
Anatomie - Chirurgie orthopédique
Anatomie et Cytologie Pathologiques
Physiologie

Hématologie

Psychiatrie d'Adultes ; Addictologie

M.C.U. Médecine générale
M. BISMUTH Michel
M. ESCOURROU Emile

Maitres de Conférences Associés de Médecine Générale

Dr CHICOULAA Bruno
Dr FREYENS Anne
Dr PUECH Marielle

Dr BIREBENT Jordan
Dr BOURGEOIS QOdile
Dr LATROUS Leila
Dr. BOUSSIER Nathalie
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ETAT ACTUEL DES CONNAISSANCES

| Définition

Le syndrome de Parsonage-Turner, appelé également dans la littérature plexopathie
brachiale aigué, névralgie amyotrophiante ou encore amyotrophie névralgique, est une
plexopathie inflammatoire rare décrite dés la fin du XIXeme siécle et dont le mécanisme

physiopathologique précis reste a ce jour encore largement mal compris.

Il s’agit d’un syndrome pouvant étre sporadique ou héréditaire, et se déclarant classiquement
dans les suites d’'un épisode traumatique pouvant étre de nature extrémement diverse. Le
tableau clinique est composé typiquement de la succession de deux événements : un tableau
douloureux neuropathique intense de I'épaule pouvant durer quelques heures a quelques
jours, suivi d’un déficit sensitivo-moteur prolongé de topographie variable. Toutefois, méme
si cette description correspond a la majorité des cas, de nombreuses autres formes cliniques

sont décrites.

La pluralité des formes cliniques, la rentabilité trés variable des explorations complémentaires
et la mauvaise connaissance physiopathologique du syndrome font qu’il n’existe pas a ce jour
de critéres diagnostiques précis consensuels dans la littérature. Le diagnostic repose
actuellement sur des criteres mixtes, a la fois anamnestiques, cliniques,

électromyographiques et d’imagerie qui seront détaillés plus tard.

Devant le caractére inflammatoire de la plexopathie, plusieurs stratégies thérapeutiques
d’immunomodulation ont été rapportées dans la littérature, sans grande efficacité sur le
pronostic de récupération. Ce dernier est considéré comme favorable sur le plan moteur, mais
de nombreux patients gardent des douleurs séquellaires, handicapantes dans la vie

guotidienne.



Il Epidémiologie

Classiquement, le syndrome de Parsonage-Turner est considéré comme une affection rare, et
il existe peu de données épidémiologiques disponibles dans la littérature. De plus, il existe

également des formes héréditaires, avec quelques familles rapportées dans la littérature.

Sur une étude épidémiologique prospective menée en population générale au Royaume-Uni
publiée en 2000, I'incidence du syndrome (pour les formes non familiales) est estimée de 1 a
3 cas pour 100 000 personnes par an 1. Ces résultats sont toutefois a pondérer par 2 principaux
biais : il s"agit d’'un syndrome alors encore peu connu des cliniciens (n’ont été rapportées que
les formes classiques plexiques brachiales), et dont [I'exploration par examens
complémentaires (EMG, imagerie nerveuse...) peut s’avérer peu voire non contributive en
n’amenant pas de preuve diagnostique formelle. Ainsi, une étude prospective hollandaise de
2015 avec des praticiens formés spécifiquement au diagnostic de syndrome de Parsonage-
Turner dans 2 hopitaux retrouve une prévalence nettement supérieure, a 1 pour 1000

personnes par an 2.

Dans une étude reprenant 246 cas, il existe une atteinte masculine prédominante (67.5 %),
avec un age moyen de 41.3 ans pour les patients ne présentant pas de forme héréditaire, et
de 28.4 ans pour les patients présentant des formes familiales 3. A noter que, dans cette étude,
la durée moyenne entre I'épisode clinique et le diagnostic était de 43 semaines, avec 61.9%

de patients ayant eu un diagnostic erroné posé précédemment.

Il Anatomie du plexus brachial et du plexus lombo-sacré

1. Le plexus brachial

Le plexus brachial est un réseau nerveux complexe permettant I'innervation somatique et

autonome du membre supérieur.

Il s’organise dans 3 régions anatomiques que I’'on peut représenter schématiquement comme
un sablier constitué de 2 triangles (un proximal et un distal) reliés par un fin segment
longiligne. Le triangle proximal correspond au défilé interscalénique. Sa base est caudale et

correspond a la face supérieure de la premiére cOte, son sommet est cranial, et les faces

2



antérieures et postérieures sont constituées respectivement du muscle scaléne antérieur et
scalene moyen. S’en suit la partie rétrécie du sablier, correspondant au canal costo-
claviculaire puis au tunnel sous-pectoral. Enfin, le triangle distal correspond au creux axillaire.
Il se présente comme une pyramide a base triangulaire inféro-latérale et a sommet supéro-
médial, avec 3 faces correspondant a des plans musculaires. La face médiale est ainsi
constituée par le dentelé antérieure, la face antérieure par les muscles grand et petit pectoral,

et la face postérieure par les muscles grand dorsal et grand rond.

Schéma du plexus brachial par I’American Society

for surgery of the hand, Dec 11 2016

Le plexus brachial est classiqguement formé a partir des racines ventrales issues des cinquiéme
(C5), sixieme (C6), septieme (C7) et huitieme (C8) nerfs cervicaux, ainsi que du premier nerf
thoracique (T1). Ces derniéres vont constituer un réseau anastomotique organisé
successivement en troncs primaires, donnant chacun une branche ventrale et une branche

dorsale, puis en faisceaux secondaires, d’ou naissent des branches nerveuses terminales.

Ainsi,



Les racines C5 et C6 s’anastomosent pour former le tronc primaire supérieur, la racine
C7 donne seule le tronc primaire moyen, et les racines C8 et T1 fusionnent pour
donner le tronc primaire inférieur.

Chaque tronc primaire se divise en une branche ventrale et une branche dorsale. Les
trois branches dorsales se réunissent pour former le faisceau secondaire postérieur,
les branches ventrales des troncs primaires supérieurs et moyens donnent le faisceau
secondaire latéral, et la branche ventrale du tronc primaire inférieur le faisceau
secondaire médial.

Les 3 faisceaux forment 7 nerfs terminaux issus de leurs divisions et anastomoses. Du
faisceau secondaire postérieur sont issus le nerf radial et axillaire, du faisceau
secondaire latéral le nerf musculo-cutané et |la racine latérale du nerf médian, et du

faisceau médial la racine médiale du nerf médian, et le nerf ulnaire.

A chaque étage de divisions naissent des branches nerveuses collatérales, qui ne sont pas

originaires au sens strict du plexus brachial. Ainsi sont décrits,

A I'étage radiculaire, le nerf scapulaire dorsal (C5), une branche du nerf phrénique
(C5), le nerf thoracique long (C5, C6), le nerf du muscle scaléne (C5, C6, C7, C8), le
premier nerf intercostal (T1) et le premier rameau communicant blanc (T1).

A I’étage tronculaire primaire, seul le tronc primaire supérieur donne des branches
collatérales : le nerf supra-scapulaire et le nerf subclavier.

A I'étage fasciculaire secondaire, les branches nerveuses collatérales sont plus
nombreuses. Du faisceau secondaire latéral nait le nerf pectoral latéral ; du faisceau
secondaire postérieur le nerf subscapulaire supérieur, le nerf subscapulaire inférieur
et le nerf thoraco-dorsal ; et du faisceau secondaire médial le nerf pectoral médial, le

nerf cutané médial de I’avant-bras et le nerf cutané médial du bras.



Organisation du plexus brachial, selon Netter

Cette organisation nerveuse correspond a la description anatomique classique du plexus
brachial. Toutefois, il ne s’agit que d’une version largement simplifiée de la réalité : de
nombreuses variantes ont été décrites trés tot dans la littérature. Ainsi Kerr rapporta dés
1910, apres exploration post-mortem de 175 sujets, non seulement des variations inter-
individuelles avec description de 29 variantes anatomiques, mais aussi intra-individuelles avec
des dispositions asymétriques chez de nombreux patients 4. Plus tard au cours du vingtiéme
siecle une dizaine de formes supplémentaires furent décrites, amenant ce jour le nombre de
variations anatomiques majeures décrites a notre connaissance a 38 °. Les principales
variations décrites concernent I'implication de la racine C4 ou T2 dans la formation des troncs
primaires. On parle respectivement de forme pré-fixée ou post-fixée du plexus brachial. Ainsi,

selon certains auteurs, la forme anatomique classique ne représenterait que 50 a 70% des cas

6,7



2. Le plexus lombo-sacré

L'innervation somatique et autonome des membres inférieurs repose non pas sur un mais sur
deux réseaux nerveux anastomotiques : le plexus lombal et le plexus sacral. A I'instar du
plexus brachial, ils sont tous deux formés a partir des racines ventrales de différents nerfs
rachidiens, mais n’ont pas |’organisation successive tronculaire primaire et fasciculaire
secondaire de ce dernier. De plus, outre I'innervation des membres inférieurs, ces deux plexus
sont également responsables de I'innervation de la paroi et des viscéres abdominales ainsi

gue des organes génitaux externes.
a. Plexus lombal

Schématiquement, il peut étre représenté sous la forme d’une pyramide. Le sommet
supérieur correspond au diaphragme, la base inférieure au pelvis, le bord interne aux nerfs
rachidiens et le bord externe aux branches nerveuses collatérales. Il est recouvert en avant

par le muscle grand psoas.

Représentation schématique du plus lombal, d’aprés Netter



Il est issu des racines ventrales du premier (L1), second (L2), troisieme (L3) et quatriéme (L4)
nerf lombal, qui vont s’anastomoser pour former des branches nerveuses collatérales et

terminales, émergeant toutes du psoas par des voies différentes.

Deux branches nerveuses terminales sont décrites : le nerf obturateur (issu de L2, L3 et L4) et

le nerf fémoral (issu principalement de L3 et L4, avec une petite participation de L2).

Les branches collatérales sont plus nombreuses, au nombre de 4 : le nerf ilio-hypogastrique
(issu de L1), le nerf ilio-inguinal (naissant également de L1), le nerf génito-fémoral (issu de

L2) et le nerf fémoro-cutané (issu de L2 et L3).

Vue antérieure du plexus lombal, d’aprés Pearson Education, 2012

De la méme fagon que pour le plexus brachial, de nombreuses variantes anatomiques ont été
décrites, la plus fréquente étant la participation du douzieme nerf thoracique aux branches
nerveuses issues de L1 (on parle, tout comme le plexus brachial, de plexus pré-fixé). Dans une
étude ayant analysé 38 pieces de dissections, la prévalence des variants anatomiques allait

jusqu’a 40% 8.



b. Plexus sacral

Il est constitué par le tronc lombo-sacré, anastomose des branches antérieures du quatrieme
(L4) et cinquiéme nerf lombal (L5), et par les branches antérieures du premier (S1), second

(S2), troisieme (S3) et quatrieme nerf sacral (S4).

Il peut étre divisé en deux segments : le plexus sacral proprement dit (L4, L5, S1, S2, S3),
destiné au membre inférieur et a la ceinture pelvienne ; et le plexus pudendal (S2, S3 et
surtout S4), destiné aux organes génitaux externes et aux viscéres pelviens. Ces deux

segments sont indépendants, différents par leur origine et leur destinée.

Le plexus sacral est plaqué contre la paroi postérieure du bassin, dans la loge du muscle
piriforme. Il prend la forme d’un triangle, dont la base correspond aux foramens sacrés
ventraux d’oU sortent les différents nerfs sacrés, le sommet a la grande échancrure sciatique

et a 'origine du nerf sciatique.

Vue médiale et Iégerement antérieure de I’hémi-section du pelvis, d’apres Netter

Le plexus sacral n’a qu’une seule branche nerveuse terminale : le nerf sciatique, donnant lui-

méme plus tard entre autres le nerf fibulaire commun et le nerf tibial.



Il existe 6 branches collatérales : le nerf du muscle piriforme (issu de S1 et S2), le nerf glutéal
supérieur (issu du tronc lombo-sacré et de S1), le nerf du muscle obturateur interne (issu de
L5 et S1), le nerf du muscle carré fémoral (issu du tronc lombo-sacré et de S1), le nerf glutéal
inférieur (issu du tronc lombo-sacré, de S1 et de S2) et le nerf cutané postérieur de cuisse

(issu également du tronc lombo-sacré, de S1 et de S2).

De méme que pour le plexus brachial et lombal, le plexus sacral peut étre pré ou post-fixé. De

nombreux variants anatomiques ont également été décrits dans la littérature.

IV Historique

La premiére description dans la littérature d’un cas d’atteinte du plexus brachial compatible
avec un syndrome de Parsonage Turner remonte a 1870 par J. Althaus °, publiée a I'époque
dans le journal Medico-Chirurgical Transactions. |l est rapporté le cas d’une jeune patiente de
16 ans ayant présenté brutalement, sans cause évidente, une douleur de I'épaule droite, suivie
une dizaine de jours plus tard de l'installation d’un déficit sensitif et moteur du membre
supérieur droit. Il est décrit une atteinte unilatérale du rhomboide, du dentelé antérieur, du
sous et du sus-épineux, du grand dorsal et des muscles fléchisseurs du bras et du poignet
droit ; alors que les muscles voisins étaient épargnés. Sur le plan sensitif, la patiente présentait
une anesthésie de la face antérieure du bras, de I'avant-bras et du poignet, associée a une
hypoesthésie du moignon de I'épaule. Il avait été suspecté une atteinte diffuse mais
incompléete du plexus brachial, rendant la localisation Iésionnelle précise difficile. La patiente
fut traitée, selon les méthodes de I'époque, par faradisation sans grande efficacité, avant de
récupérer progressivement du déficit sensitif et moteur 6 mois plus tard. Déja, devant
I’évolution spontanément favorable et I’excellent état clinique de cette jeune patiente malgré
la sévérité de I'atteinte neurologique, Althaus eut I'intuition d’une origine inflammatoire de la

pathologie présentée par la patiente.

Au cours des décennies suivantes, quelques cas semblables furent rapportés dans la
littérature, dont certains survenant dans les semaines suivant des épisodes inflammatoires *°
ou infectieux 1. William Osler, un des péres de la médecine moderne, décrit dés 1892 dans

son ceuvre The Principles and Practice of Medecine des atteintes du nerf long thoracique et du



nerf axillaire pouvant survenir tres rarement dans les suites d’épisodes infectieux, notamment
aprés certaines pneumopathies lobaires ou aprés la fievre typhoide 2. De méme, H.
Curshmann en 1892 publie dans son recueil photographique médical A collection of portrayals
of changes to the outer corporel form by internal disease deux photos d’un jeune patient de
29 ans présentant une scapula alata apparu subitement quelques jours aprées le port de

bagages lourds 3.

Heinrich Curschmann, A collection of portrayals of changes to the outer corporeal form by

internal disease, Julius Springer, 1894.

Jusque dans les années 1940, probablement a cause de sa rareté, il n’existait toutefois pas de
réel consensus au sein de la communauté scientifique sur la réalité de cette atteinte du plexus
brachial parfois idiopathique, parfois post-infectieuse ou post-traumatique. Beaucoup
d’auteurs soutenaient alors plut6t la thése d’une origine locale par un syndrome du défilé
thoraco-brachial, secondaire a la présence d’une cbte surnuméraire ou une anomalie de
division musculaire au sein du défilé intercosto-scalénique, ou en lien avec une discopathie

cervicale étagée 4.

C'est en 1948 que M.J. Parsonage et J.W. Turner décrivirent 136 cas d’'un syndrome qu’ils
nommerent « Amyotrophie Névralgique », posant les bases nosologiques de I'entité clinique

que nous nommons aujourd’hui « syndrome de Parsonage-Turner » . Ces patients étaient
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des militaires de I'armée du Royaume-Uni, servant principalement en Angleterre et en Inde
durant la seconde guerre mondiale, ayant présenté brutalement une douleur uni ou bilatérale
de la ceinture scapulaire, suivie dans un second temps de l'installation d’'un déficit moteur
flasque du membre supérieur homolatéral. Pour approximativement trois quarts des patients,
il a été retrouvé un facteur précipitant : 12 cas post-opératoire, 10 aprées un traumatisme, 71
post-infectieux et 5 apres diverses situations (ponction lombaire, intoxication...). Dans 100%
des cas, le déficit moteur était précédé de la survenue brutale d’'une intense douleur de
I’épaule, principalement sur la face supérieure et postérieure, trés rarement bilatérale, durant
de quelques heures a 2 semaines. Dans cette série de cas, le nerf long thoracique était le nerf
le plus souvent déficitaire, responsable d’une atteinte du muscle grand dentelé avec
décollement scapulaire, mais des atteintes motrices de I'ensemble des différents territoires
nerveux tronculaires et radiculaires étaient décrites. Une atteinte sensitive était retrouvée
dans moins de 50% des cas, avec une prédisposition pour le territoire sensitif du nerf axillaire,
innervant les faces antérieures, postérieures et latérales de la racine du membre supérieur.
D’emblée, 39 atteintes bilatérales avaient été décrites par Parsonage et Turner, soit 28% des
cas. Sur le plan physiopathologique, les auteurs ont eux aussi émis I’"hypothése d’une origine
inflammatoire, sans pouvoir le démontrer. 10 ans plus tard, Parsonage et Turner publierent
une nouvelle série de 82 cas présentant une symptomatologie équivalente, et ayant bénéficié
d’un suivi sur plusieurs années. lls rapportérent une amélioration variable d’un patient a
I'autre survenant en moyenne en 6 a 12 mois, et dépendant principalement du nerf atteint et

de la sévérité du déficit musculaire 6.

Le diagnostic ne reposait a I'époque que sur l'interrogatoire et sur I'examen clinique, les
différentes investigations a la fois d’imagerie, biologiques (notamment du liquide cérébro-
spinal) mais aussi anatomopathologiques, restant trés décevantes 1> 1618 Ce n’est qu’a partir
de la fin des années 1960 que furent publiées les premiéres données électromyographiques.
Il était rapporté un allongement des latences des réponses évoquées motrices a I'étude des
muscles atteints, contrastant avec la normalité des latences des autres réponses y compris
lors de I’étude de muscles sains innervés par un méme nerf qu’un muscle atteint, faisant
suspecter une atteinte plexique diffuse mais partielle 7. Lors des examens en détection a

I'aiguille des muscles déficitaires, des anomalies témoignant d’une souffrance neurogene
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furent enregistrées, avec la présence d’anomalies de repos (pointes lentes positives,

fibrillations) et d’un tracé de souffrance neurogéne a I'effort 8,

Dans les suites, au gré des cas rapportés dans la littérature, la description du spectre clinique
fut élargie, avec identification d’atteintes des nerfs craniens, du nerf phrénique et du plexus

lombaire 1°.

De méme, dans les années 1970, furent rapportés les premiers cas familiaux 2% 2. Geiger et
collaborateurs décrivirent en 1974 dans Brain 16 cas répartis dans 3 familles, avec une
transmission selon un mode autosomique dominant 2°. Ces patients présentaient des
atteintes différant des descriptions de I'époque, avec des présentations volontiers
récidivantes, des atteintes du plexus lombaire et des nerfs craniens ainsi que des signes
physiques tel I’hypotélorisme, une longue aréte nasale ou encore des fentes palpébrales
obliques. Devant des aspects d’épaississements focaux de la gaine de myéline (ou tomacula)
a lI'examen anatomopathologique, une proximité pathogénique avec la Neuropathie
Héréditaire avec Hypersensibilité a la Pression fut initialement suspectée, puis écartée 22. Ce
n’est qu’en 2005 que fut identifié par I’équipe de Kuhlenbaumer le géne SEPT9, dont plusieurs

mutations sont a I'origine des formes héréditaires 3.

V Concepts physiopathologiques

Les mécanismes physiopathologies sous-tendant le syndrome de Parsonage Turner sont
complexes, et restent encore largement incompris. A ce jour, I’hypothése majoritairement
admise dans la littérature repose sur un mécanisme dysimmunitaire organo-spécifique dirigé
contre le nerf périphérique, survenant sur un terrain a risque dont des facteurs de

prédisposition génétique et des facteurs de vulnérabilité mécanique font le it 24 2> 26,

1. Réaction dysimmunitaire

L'hypothése d’une origine inflammatoire a été suspectée des les premiéres descriptions,
d’abord par Althaus en 1870 ° puis par Parsonage et Turner en 1948, qui relevérent dans leur

cohorte un facteur précipitant chez 98 des 136 patients. Ces facteurs précipitants étaient de
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nature infectieuse dans la majorité des cas, mais aussi traumatique et post-opératoire *>. Ces
données ont été confirmées a de multiples reprises dans la littérature, ou il est retrouvé un
facteur favorisant potentiellement dysimmunogeéne dans plus de la moitié des cas et ce dans
plusieurs grandes cohortes de patient 2> 3, De plus cette hypothése est également supportée
par la présentation initiale tres douloureuse en lien avec l'inflammation tronculaire ou
plexique, apparaissant sur I'IRM sous la forme d’hypersignaux T2 sur les territoires nerveux

concerneés.

Hypersignal STIR du plexus brachial (fleche blanche) et du nerf supra-scapulaire (fleche grise)
chez un patient présentant un syndrome de Parsonage-Turner a la phase initiale, d’apreés

Lieba-Samal & Al., Muscle and Nerve, 2016 %’.

Toutefois, la réaction dysimmune a I'origine du syndrome de Parsonage-Turner est encore mal
comprise. Dans la cohorte de 246 patients publiée dans Brain en 2006 par van Alfen et van
Engelen, il n’avait pas été retrouvé d’argument en faveur d’un terrain dysimmunitaire sous-
jacent 3. De plus, dans cette méme étude, des anticorps anti-gangliosides n’ont été retrouvés
que chez 9 patients sur 34 prélevés (26%), avec des IgM anti-GM1 chez 6 patients, des IgM
anti-GM2 chez 1 patient et des IgG anti-GM1 et GM-2 chez 3 patients. Ce résultat n’est pas en

faveur d’une origine humorale médiée par les anticorps anti-gangliosides, mais illustre plutot
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une immunisation a minima contre les glycosphingolipides membranaires traduisant une

souffrance axonale des territoires nerveux touchés.

Sur le plan cellulaire, il existe dans la littérature quelques données histologiques de biopsies
nerveuses chez des patients présentant un syndrome de Parsonage-Turner. Des biopsies
nerveuses périphériques, réalisées sur le nerf radial a la phase aigué chez un patient
présentant une forme familiale de syndrome de Parsonage-Turner, retrouvérent un infiltrat
lymphocytaire T périvasculaire au sein de I’épinévre associé a une dégénérescence axonale
avec des éléments de démyélinisation, sans argument pour une atteinte de type vascularitique
28 || est a noter que, outre cette réaction inflammatoire lymphocytaire T, il a également été
retrouvée sur des biopsies plexiques la présence de lymphocytes B CD20+ organisés en centre

germinatif au contact d’un ganglion spinal %°.

Biopsie de nerf radial chez un patient présentant un syndrome de Parsonage Turner. A
gauche, un infiltrat épineural périvasculaire de cellules mononuclées au contact d’un
fascicule nerveux ; a droite infiltrat cellulaire épineural de cellules réhaussées par un

marqueur CD45 correspondant a des lymphocytes T. D’apreés Klein & Al, J Neurol Neurosurg

Psychiatry, 2002 24

Sur d’autres études, il a été prouvé que lors de la phase douloureuse initiale du syndrome de

Parsonage-Turner, il existe une augmentation du rapport sérique CD4/CDS8, en faveur d’une
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diminution des populations lymphocytaires T cytotoxiques circulantes, résultats déja observés
chez des patients présentant des neuropathies inflammatoires et notamment dans le
syndrome de Guillain-Barré 30 31, Enfin, il semble exister comme mécanisme
physiopathologique, outre les réactions lymphocytaires T, une activation du complément.
Une étude a en effet montré que a la phase douloureuse initiale, la concentration du complexe
terminal du complément SC5b-9 (formé de I'association de la protéine S et du complexe
d’attague membranaire C5b-9) dans le sérum était augmentée en I'absence de complexes
immuns circulants, avec une diminution de la fraction C3 associée a une concentration de la

fraction C4 normale, suggérant I’activation de la voie alterne du complément 32,

L'ensemble de ces résultats plaident en faveur d’une réaction immunitaire atypique, organo-
spécifique, de mécanisme encore incertain mélant immunité cellulaire et activation du

complément.

2. Prédisposition génétique

Il existe des formes familiales de syndrome de Parsonage-Turner, caractérisées par des
particularités cliniques par rapport aux formes non héritées : un syndrome dysmorphique

(inconstant) et surtout une tendance nette aux récidives.

La majorité de ces formes génétiques sont en lien avec une mutation du gene SEPT9, situé en
17425 23. Ce géne code pour une protéine appartenant a la famille des septines (Septine-9),
une GTPase ubiquitaire dont les différentes isoformes sont impliquées dans des fonctions
cellulaires trés diverses telles que la polarisation membranaire, les remaniements du
cytosquelette, les mécanismes d’exocytose ou encore le transport vésiculaire 33. Les mutations
pathogenes décrites ont pour point commun de survenir sur des exons codant pour 3
isoformes protéiques particuliérement riches en proline 3*. Différentes mutations ont été
décrites, principalement des duplications et des délétions depuis une vingtaine d’années. La
transmission des formes héréditaires se fait selon un mode autosomique dominant a

pénétrance importante mais incompléte.

Méme si de nombreuses avancées ont été réalisées sur la compréhension de ces formes
génétiques depuis maintenant 50 ans, beaucoup de zones d’ombres persistent encore.
Notamment, le réle pathogénique des protéines altérées par les mutations du gene SEPT9 est
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encore inconnu, et surtout les mutations décrites a ce jour de SEPT9 ne sont présentes que
dans 60% des formes familiales rapportées dans la littérature, sous-entendant que d’autres

génes sont trés certainement impliqués 3> 36,

L'implication de mécanismes génétiques également dans les formes non héréditaires est a ce
jour suspectée. Dans une étude publiée dans Neurology en 1996 séquencgant le géne SEPT9
chez 56 patients présentant une forme non héréditaire de syndrome de Parsonage-Turner, il
n’avait pas été retrouvé de mutation sur le géne ni d’altération du transcrit ARN 3/, Toutefois,
le fait que 10 a 25% des patients présentant une forme non héréditaire de syndrome de
Parsonage- Turner récidivent dans les 10 ans suivant I'épisode 3 associé au fait qu’il existe des
formes familiales autosomiques dominantes avec un géne causal identifié, font évoquer

I’hypothése de facteurs de susceptibilité génétique encore inconnus.

3. Vulnérabilité mécanique

Dés les premiers rapports dans la littérature, notamment par Parsonage et Turner en 1948, la
présence d’un facteur traumatique d’un membre supérieur précédant I'apparition du
syndrome avait été mise en évidence *°. L’hypothése d’une fragilisation mécanique préalable
a la survenue de I'épisode inflammatoire a été renforcée dans les années 70 des suites d’une
épidémie de virus Coxasckie 12 dans une ville tchécoslovaque par contamination des eaux
potables. Plusieurs milliers de personnes avaient été infectées, et plusieurs cas de syndrome
de Parsonage-Turner furent rapportés, dont la majorité concernant des ouvriers travaillant
dans une usine de confection de couteaux. Ces derniers réalisaient des gestes répétitifs du
membre supérieur droit 8 heures par jour 3. Plus récemment, dans I'étude publiée dans Brain
analysant 246 cas de syndrome de Parsonage-Turner, 10% ont été précédés d’'un événement
traumatique du membre supérieur 3. Ces données sous-entendent la présence d’un

mécanisme physiopathologie complexe, avec une maladie inflammatoire mono-organe

survenant sur un site musculo-ostéo-articulaire fragilisé.

Les mécanismes mécaniques exacts impliqués dans la pathogénie du syndrome de Parsonage-
Turner sont encore largement mal compris. Une des hypothéses actuellement proposée
repose sur le fait que le plexus brachial est une structure nerveuse particuliére dans le sens

ou son parcours anatomique au contact de différentes articulations trés mobiles le rend
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vulnérable aux traumatismes en traction et en rotation. Ces traumatismes pourraient fragiliser
la barriere hémato-nerveuse et entrainer des réactions inflammatoires, puis provoquer des
lésions macroscopiques sur le nerf 2>, Cette hypothése expliquerait les constrictions nerveuses
donnant un aspect dit « en sablier » retrouvé a I'échographie et a I'IRM chez les patients
présentant un syndrome de Parsonage Turner 3% 40, également visible macroscopiquement en

per-opératoire 41,

Aspect macroscopique en sablier du nerf radial, chez un patient présentant une plexopathie
brachiale évocatrice d’un syndrome de Parsonage-Turner. D’apres Pan & Al., Neurosurgery,

201441,

VI Spectre clinique

La premiere description dans la littérature faite par Althaus en 1871 rapportait déja de facon
trés compléte le tableau clinique de la forme classique du syndrome de Parsonage-Turner °.
Ce dernier est composé de |'apparition brutale d’'une douleur neuropathique en regard du
plexus brachial pouvant durer de quelques heures a quelques semaines, accompagnée
rapidement d’un déficit musculaire avec amyotrophie d’un ou plusieurs muscles de la racine

du membre supérieur homolatéral et parfois de manifestations sensitives.

Toutefois, depuis I'étude de Parsonage et Turner en 1948 posant les critéres sémiologiques
du syndrome °, de nombreuses autres formes cliniques ont été décrites, a tel point que I'on

consideére actuellement que la présentation habituelle ne concerne qu’environ 70% des cas 3.
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Ont été rapportées des atteintes du plexus lombo-sacré, des atteintes mononévritiques
pouvant toucher le nerf phrénique, des formes a prédominance distale, des formes sensitives

pures, des formes indolores... Cet ensemble constituant ce jour un véritable spectre clinique.

Spectre clinique du syndrome de Parsonage-Turner, d’aprés Nens van Alfen, Nature Reviews

Neurology, 2011 °,

1. Douleur

Dans la série de 246 cas publiée dans Brain, 96% des patients ont présenté un tableau aigu
douloureux de la racine d’'un membre supérieur, de la partie supérieure du tronc ou du cou,
augmentant en intensité jusqu’a une acmé atteinte en quelques heures, et pouvant durer de
quelques heures a quelques semaines 3. Cette douleur est intense, souvent insomniante,

évaluée sur I'échelle numérique a plus de 7/10 pour 90% des patients #2.

Chez plus de 75% des patients atteints, le tableau aigu douloureux est suivi de I'installation de
douleurs secondaires différentes, multifactorielles. Ces dernieres peuvent étre
neuropathiques, déclenchées lors des mouvements par des phénomeénes de traction ou de
torsion sur le plexus brachial, ou bien nociceptives d’origine musculosquelettique centrées sur
les muscles atteints ou compensateurs, notamment dans les formes avec scapula alata 4*. Ce

tableau douloureux secondaire est finalement plus invalidant que le tableau douloureux aigu
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initial, et peut se chroniciser avec un impact fort en termes de qualité de vie chez les patients

concernés 3.

2. Déficit moteur

Dans les formes typiques, le déficit moteur s’installe dans les 13 jours suivant le début du
syndrome douloureux. Il concerne dans 70% des cas des territoires innervées par le tronc
primaire supérieure et/ou le faisceau secondaire latéral du plexus brachial, avec une
distribution inhomogéne dites « patchy ». Ce déficit est amyotrophiant, et concerne
majoritairement les muscles périscapulaires et péri glénohuméraux. Les nerfs les plus souvent
atteints dans I'article de Nens Van Alfen publié dans Brain sont le nerf infra-scapulaire (72%)
et le nerf long thoracique (70%) 3. L’atteinte de ce dernier entraine une amyotrophie du
muscle grand dentelé, lui-méme responsable d’un décollement scapulaire (ou scapula

ailée/scapula alata).

Décollement scapulaire gauche chez un patient de 9 ans présentant un syndrome de

Parsonage-Turner, d’aprés Lidor & Goichman, New England Journal of Medecine, 1998 #.

Toutefois, toutes les parties du plexus brachial et tous les groupes musculaires des membres
supérieurs peuvent étre atteints, les plus rares étant le muscule sternocléidomastoidien

(7.2%) et les muscles extenseurs du cou (1.5%).
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Des atteintes motrices a distance du plexus brachial et des muscules proximaux des membres

supérieurs ont été rapportées, notamment :

- Des atteintes distales exclusives, bien que trés rares 3;

- Des formes mononévritiques exceptionnelles, notamment des atteintes exclusives du
nerf long thoracique, du nerf interosseux antérieur et du nerf interosseux postérieur,
pouvant poser de réelles difficultés diagnostiques 4> 4647 ;

- De tres rares atteintes du plexus lombo-sacré, avec un tableau clinique (tableau
douloureux suivi d’'un déficit moteur) similaire aux formes classiques de syndrome de

Parsonage-Turner > 48,

Pour 60% des patients, le déficit moteur récupére au moins partiellement dans les 6 mois. Ce
délai peut étre parfois plus long, jusqu’a 2 ans (8%). Dans de rares cas (4%), il n’y a pas de

récupération a plus de 2 ans de I'épisode douloureux initial 3.

3. Déficit sensitif

Contrairement a la description initiale faite par Parsonage et Turner dans les années 40, plus
de 70% des patients rapportent des manifestations sensitives, que ce soit des paresthésies ou
une hypoesthésie. L'atteinte sensitive a la particularité de ne pas étre systématiquement
superposable au territoire déficitaire sur le plan moteur, et également d’avoir un profil évolutif
nettement moins favorable, 51% des patients ne présentant pas de récupération a 3 ans de

I’épisode douloureux initial 3.

Des formes sensitives pures, sans atteinte motrice, ont été rapportées *°.

4. Atteinte du systéme nerveux autonome

Environ 15% des patients présentent des atteintes du systeme nerveux végétatif sur les
territoires déficitaires, probablement par atteinte des petites fibres nerveuses. Les signes
cliniques rapportés sont divers : modification des téguments, réaction cedémateuse sur le
territoire déficitaire, troubles de la sudation, dysrégulation de la température. L’atteinte

dysautonomique est plus fréquente quand il existe un déficit sensitif et/ou quand le territoire
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déficitaire est innervé par le tronc primaire inférieur du plexus brachial 3. A noter qu’a notre
connaissance, 1 cas a été publié dans Brain en 2000 avec atteinte de la chaine ganglionnaire
cervicale sympathique, entrainant I'apparition d’'un syndrome de Claude-Bernard-Horner chez

un patient présentant une forme héréditaire de syndrome de Parsonage-Turner °°.

5. Atteinte des nerfs craniens

Quelques rares cas d’atteintes des paires nerveuses craniennes ont été rapportés dans la
littérature. Les atteintes décrites concernent les nerfs craniens caudaux naissant sous le sillon

bulbo-pontique, a savoir le VII, le IX, le X, le XI et le XII %32,

6. Atteinte phrénique

D’aprés une étude publiée dans Neurology en 2018, une atteinte du nerf phrénique, parfois
bilatérale, survient dans 7% des cas de syndrome de Parsonage-Turner. Les manifestations
cliniques rapportées sont une dyspnée a l'effort (91 % des cas), des troubles du sommeil
(89%), une orthopnée (88 %) °3. Sur I'imagerie, si I'atteinte est unilatérale, il est retrouvé une

ascension de la coupole diaphragmatique homolatérale.
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TDM thoracique avec coupes coronales retrouvant une ascension de la coupole
diaphragmatique gauche chez un patient présentant une atteinte phrénique gauche dans un

contexte de Syndrome de Parsonage-Turner. D’aprés McEnery, Lung, 2016 .

Le pronostic est globalement plus défavorable chez les patients présentant une atteinte du
nerf phrénique, avec nécessité d’une ventilation non invasive chez 37% des patients. La
récupération est également plus longue, avec environ 50% des patients traités par ventilation

non invasive toujours appareillés a 2 ans du début de la maladie 3.

Il est a relever que des atteintes isolées du nerf phrénique ont été rapportées comme

manifestations rares mais possibles du syndrome de Parsonage-Turner > 6,

7. Formes héréditaires

Le tableau clinique neurologique entre les formes héréditaires et non héréditaires de
syndrome de Parsonage-Turner est identique, que ce soit en termes d’atteinte motrice,
sensitive ou de manifestations douloureuses. Il n’est donc pas possible cliniquement sur le

plan neurologique de différencier les deux formes.

Par contre, les récidives sont nettement plus fréquentes dans les formes héréditaires (jusqu’a
75% des cas), avec un age de début plus précoce (25 ans VS 41 ans dans les formes non
héréditaires) et un premier épisode dans I’'enfance dans 22% des cas. Le pronostic est
également moins favorable dans les formes héréditaires, avec une récupération motrice

incompléte a plus de 2 ans de I'épisode douloureux initial dans 66% des cas 3.

Un syndrome dysmorphique a été décrit dans certaines familles présentant des formes
héréditaires de syndrome de Parsonage-Turner avec mutation de SEPT9. Le tableau clinique
comprend une fente palatine, un facies étroit et allongé, un hypotélorisme, un épicanthus,
une diminution de la fente palpébrale, une petite bouche, une syndactylie, une petite taille et

des plis cutanés circulaires >’.
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Photo d’un enfant atteint d’une forme familiale avec mutation SEPT9, présentant un
hypotélorisme, de petites fentes palpébrales, un épicanthus et une dysplasie des oreilles.

D’aprés Laccone, Clin Genet, 2008 *’.

Certains auteurs, comme Petiot et Ronsin, décrivent le faciés typique de ces formes
dysmorphigues comme semblables aux portraits peints par Amedeo Modigliani au début du

vingtiéme siecle 2,

A gauche, portrait de Jean Cocteau par Amedeo Modigliani, 1916, exposé au Princeton
University Art Museum. A droite, photographie d’un patient et de sa fille atteints d’'une forme
héréditaire de syndrome de Parsonage-Turner >’.
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VII Criteres diagnostiques

Il n’y a pas dans la littérature de criteres diagnostiques consensuels permettant de poser le

diagnostic de syndrome de Parsonage Turner.

Nens Van Alsen a proposé dans PLoS One en 2015 puis dans Muscle & Nerve en 2016 des
critéres diagnostiques basés sur la clinique et 'anamnése pour aider le clinicien % %%, avec des
critéres majeurs, des critéres optionnels et des critéres devant faire considérer un diagnostic

différentiel.

Critéres majeurs

Apparition aigué d’une douleur intense (EN>7/10) de I'épaule ou du membre supérieur, uni

ou bilatérale, résistante aux antalgiques.

Aggravation nocturne de la douleur.

Atteinte multifocale du systéme nerveux périphérique du membre supérieur.

Limitation des mouvements d’abduction et/ou d’antéflexion de I’épaule.

Apparition aprés 3 semaines d’un déficit moteur du nerf long thoracique et/ou

suprascapulaire et/ ou interosseux antérieur.

Criteres optionnels

Douleur initiale peu sévere mais suivie d'une évolution typique selon un mode

monophasique.

Déficit moteur extensif du membre supérieur.

Déficit sensitivo-moteur pouvant étre bilatéral, mais asymétrique.

Paresthésies et/ou hypoesthésies multifocales du membre supérieur.

Atteinte extra-plexique brachiale : plexus lombaire, nerf phrénique.

Criteres devant faire évoquer un diagnostic différentiel

Limitation uniqguement passive de I'articulation glénohumérale.

Aggravation de la douleur et/ou du déficit moteur pendant plus de 3 mois.

Atteinte plexique symétrique.

Syndrome de Claude-Bernard-Horner.

D’aprés Nens Van Alsen, Muscle & Nerve, 2016 2°.
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VIII Exploration des lésions nerveuses

1. Electromyographie

Par I'étude des potentiels évoqués moteurs et sensitifs, et 'analyse des potentiels d’unité
motrice lors de la contraction musculaire, I'électromyographie est une véritable extension de

I’examen clinique.

Le diagnostic électromyographique d’une plexopathie repose principalement sur I'examen en
détection a l'aiguille, dont la répartition de I’atteinte neurogéne en fonction des chefs
musculaires atteints permet d’établir une topographie lésionnelle, et sur I'étude de
I'amplitude des réponses évoquées sensitives lors de la stimulation. L’'examen permet
également d’éliminer les diagnostics différentiels topographiques, notamment une

radiculopathie ou une atteinte tronculaire multifocale.

Tracé pauvre accéléré traduisant une souffrance axonale aigué sur le chef antérieur du
deltoide, chez un patient de 32 ans pris en charge dans notre unité pour un syndrome de

Parsonage-Turner.

L'examen en détection est la partie de I'électromyographie la plus contributive dans le
syndrome de Parsonage-Turner. L'enregistrement de tracés évocateurs d’une souffrance
neurogéne et/ou de réinnervation selon une topographie adéquate permet de poser le
diagnostic d’atteinte plexique. Toutefois, la multitude des atteintes nerveuses potentielles, la
difficulté technique pour analyser certains muscles (par exemple le grand dentelé) et la
répartition lésionnelle inhomogéne ne suivant pas forcément la totalité d’'une branche du

plexus, peuvent rendre I'examen difficile > % 26,
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A l'inverse de la majorité des plexopathies, I'analyse en stimulation des potentiels évoqués
sensitifs peut s’avérer décevante. Dans une étude publiée en en 2009 analysant I'amplitude
des réponses évoquées sensitives des nerfs médians, ulnaires, radiaux, musculocutanés et
brachiaux cutanés internes chez 112 patients présentant un syndrome de Parsonage-Turner,
des anomalies étaient présentes dans moins de 20% des nerfs explorés y compris dans les
territoires symptomatiques. Les nerfs les plus touchés dans cette étude étaient le nerf

brachial cutané interne (17%) et le nerf musculocutané (15%) 6.

L'analyse des réponses évoquées motrices, classiqguement présentée comme peu contributive
dans les plexopathies, peut apporter des éléments diagnostiques au syndrome de Parsonage-
Turner. Plusieurs études ont mis en évidence la présence de blocs de conduction proximaux
lors de stimulations aux points d’Erb 6% 63, Ces derniers ont été décrits dans une de ces études
chez 3 patients sur 8, et pourraient refléter la part démyélinisante retrouvée a la phase initiale
douloureuse. Il est également possible d’analyser I'amplitude du nerf phrénique en le
stimulant au niveau cervical et en recueillant le signal diaphragmatique au niveau du 8¢me
espace intercostal, ceci permettant d’apporter des éléments complémentaires dans les

situations ou le diagnostic peut s’avérer difficile > ¢4,

2. IRM plexique

L'imagerie nerveuse haute résolution par IRM permet désormais d’apporter des éléments
diagnostiques au syndrome de Parsonage-Turner, et permet également d’éliminer des

diagnostics différentiels notamment les Iésions compressives plexiques.
Deux grands types d’anomalies de signal sont décrits dans le syndrome de Parsonage-Turner :

- Des hypersignaux T2 en regard des troncs nerveux atteints, associés a des
hypersignaux T2 musculaires traduisant un cedeme de dénervation. Ce dernier peut

8tre suivi d’'une involution musculaire graisseuse, visible en T1 6> 27,
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Sur I'image A, hypersignal T2 FAT-SAT du muscle supra-épineux (S) et infra-épineux (1). Sur
I'image B, hypersignal T2 FAT-SAT et aspect élargi du nerf supra scapulaire (fleche). D’aprés
Sneag & Al, Muscle & Nerve, 2018 °°.

- Des maodifications de calibre des troncs nerveux, avec un aspect de constriction
nerveuse dit « en sablier » 666768 Ces derniéres surviennent en des sites anatomiques

bien précis, et leur identification a parfois amener a des prises en charges chirurgicales

69

Hypersignal T2 FAT-SAT du nerf supra-scapulaire avec alternance de discrets hyposignals T1
(fleches pleines) traduisant une constriction nerveuse en sablier chez un patient présentant
un syndrome de Personage-Turner. Plexus brachial sans anomalie de signal (fléches en

pointillé). D’aprés Sneag & Al, Muscle & Nerve, 2018 °.

27



Il est a noter que ces anomalies IRM sont peu présentes sur les coupes intéressant le plexus
brachial, mais sont nettement plus nombreuses a I'analyse des troncs nerveux. Une étude
publiée en 2016 dans Muscle & Nerve analysant les IRM plexiques réalisées chez 27 patients
présentant un syndrome de Parsonage-Turner n’a mis en évidence les anomalies
précédemment décrites que chez 3 patients, alors que ces anomalies sur les troncs nerveux

étaient visibles sur 32 des 38 nerfs analysés ©®.

3. Echographie nerveuse

Plus récemment, des patterns d’anomalies échographiques a I'’étude des nerfs périphériques

ont été décrits chez des patients présentant un syndrome de Parsonage-Turner.

Aranyi et collaborateurs ont décrit dans Muscle and Nerve en 2015 4 types d’anomalies chez

14 patients présentant un syndrome de Parsonage-Turner 9

Aspect cedématié du nerf, de facon focale, multifocale ou diffuse, avec une perte de
I’organisation fasciculaire ;

- Constriction (diminution du diametre) nerveuse incompléte ;

- Constriction nerveuse compléte, avec un élargissement du diamétre nerveux pré et
post constriction, formant un aspect en sablier ;

- Entremélement fasciculaire, souvent associé aux anomalies précédemment décrites.

La présence ou non de ces anomalies seraient corrélées au pronostic. En effet, dans I'étude
publiée par Aranyi, les patients présentant des lésions échographiques en sablier et un
entremélement fasciculaire avaient une récupération plus défavorable que les patients qui ne
présentaient que des lésions d’élargissements nerveux associées ou non a des constrictions

incomplétes.
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Coupe échographique longitudinale d’un nerf radial avec une Iésion en sablier chez un patient
de 20 ans présentant un syndrome de Parsonage Turner. D’aprés Ardnyi & Al, Muscle and

Nerve, 2017 7°.

Dans une autre étude publiée par Aranyi en 2017 chez 53 patients présentant un syndrome
de Parsonage-Turner, des anomalies échographiques étaient présentes sur 74% des 70 nerfs
étudiés, avec une atteinte prédominante du nerf inter-osseux antérieur ’°. De facon similaire
a I'IRM, les lésions plexiques étaient nettement moins nombreuses que les |ésions nerveuses

périphériques.

IX Prise en charge thérapeutique

La stratégie thérapeutique du syndrome de Parsonage-Turner varie en fonction de la phase a
laguelle le patient est pris en charge. Cette derniere repose sur |'expérience empirique de
centres experts et sur des rapports de cas dans la littérature, malgré le fait que nous sommes

désormais a plus d’un siecle et demi de la description initiale du syndrome.

1. Antalgie

A la phase aigué du syndrome de Parsonage-Turner, I'antalgie est une des priorités de la prise
en charge. En effet, dans la série de 246 cas publiée par Van Alfen dans Brain en 2006, 96%
des patients présentent a la phase aigué un tableau douloureux plexique sévéere, évalué a plus

de 7/10 sur I'échelle numérique dans 90% des cas 3. Dans cette étude, plusieurs stratégies
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antalgiques ont été évaluées. L’association d’un anti-inflammatoire non stéroidien avec un
antalgique de palier 2 ou 3 a montré la meilleure efficacité, avec une antalgie jugée
satisfaisante chez 60% des patients. Les antalgiques de paliers 2 ou 3 en monothérapie ne sont
efficaces que dans 31% des cas, le paracetamol en monothérapie dans 20% des cas, les
antalgiques a visée anti-neuropathique (amitriptyline, gabapentine, carbamazepine) dans 4%

des cas et les anti-inflammatoires non stéroidiens en monothérapie dans 2% des cas.

2. Immunomodulation

La trés probable participation inflammatoire au mécanisme physiopathologique du syndrome
de Parsonage-Turner ameéne les cliniciens a proposer plusieurs stratégies
d’immunomodulation a la phase aigué du syndrome. Toutefois, a notre connaissance, aucune
de ces stratégies n’a été évaluée par un essai clinique randomisé. De plus, une des principales
limitations a ces traitements repose sur le délai diagnostic souvent trés long, génant la mise

en place d’une immunomodulation a la phase aigué du syndrome.

Parmi ces stratégies, la corticothérapie a dose immunosuppressive est la plus validée dans la
littérature 2> 267172 Dans une étude observationnelle publiée par Eijk en 2009 comparant 50
patients traités par corticothérapie et une cohorte de patients publiée dans la littérature, la
durée de la phase douloureuse initiale était significativement plus courte (12 jours VS 20 jours
dans le groupe contréle) et le pronostic de récupération motrice a 1 an plus favorable
(récupération compléte pour 12 % des patients VS 1% dans le groupe contréle) 73, La stratégie
proposée dans cette étude repose sur une corticothérapie a 60 mg par jour pendant 7 jours

suivie d’'une décroissance de 10mg par jour la semaine suivante.

Il existe dans la littérature quelques rares publications de patients présentant un syndrome
de Parsonage-Turner traités par cures d’immunoglobulines intraveineuses 7% 7> 76, Ces
dernieres semblent avoir un effet bénéfique sur la récupération motrice, mais les données
disponibles sont encore largement insuffisantes pour conclure de facon certaine sur leur

intérét thérapeutique.
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3. Prise en charge chirurgicale

La mise en évidence de lésions nerveuses constrictives chez les patients présentant un
syndrome de Parsonage-Turner, que ce soit par I'imagerie (IRM et échographie) ou par
explorations per-opératoires, ont amené plusieurs praticiens a proposé une prise en charge

chirurgicale.

Pan fut le premier a publier en 2011 un article dans The Journal of Hand Surgery traitant d’'une
série de 5 patients présentant un syndrome de Parsonage-Turner pris en charge
chirurgicalement. Ces derniers présentaient un déficit moteur persistant a 1 an de prise en
charge médicale, et furent explorés chirurgicalement sur les territoires déficitaires avec
découverte per-opératoire de constrictions nerveuses. 3 sites nerveux ont été opérés par
neurolyse, 2 par résection puis neurorraphie et 3 par résection puis greffe nerveuse. La
récupération fut complete pour tous les nerfs traités par neurolyse, et dans 1 cas sur 2 apres

neurorraphie et dans 1 cas sur 3 aprés greffe nerveuse 7.

Dans les suites fut publié un article comparant prise en charge chirurgicale et traitement
conservateur chez 41 patients présentant une parésie spontanée du nerf interosseux
postérieur avec lésions de constrictions nerveuses. Chez les patients gardant un déficit moteur
a 3 mois, I'article montre un net bénéfice en termes de récupération motrice pour les patients
traités chirurgicalement (70% de récupération a 30 mois pour les patients avec un traitement

conservateur, 85% pour les patients traités chirurgicalement) 7.

De fait, la neurolyse, la neurorraphie et la greffe nerveuse sont devenues des outils
thérapeutiques potentiels chez les patients présentant un syndrome de Parsonage-Turner
restant déficitaire sur le plan moteur a distance de la phase aigué, avec un choix de technique
chirurgical en fonction de la diminution du calibre du nerf. En 2020, un algorithme décisionnel

de prise en charge chirurgicale a été publié dans Neurosurgery par I'équipe de Gstoettner .
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Début des
symptémes

Début de
récupération motrice
a3 mois?

Antalgie,
corticothérapie orale

Oui / \ Non

Poursuite traitement Echographie/IRM

conservateur

4 )

Constriction nerveuse ?

Non

Exploration chirurgicale

Constriction < 75% / \ Constriction > 75%

[ Neurolyse ] [ Neurorraphie/greffe ]

D’apreés Gstoettner & Al, Neurosurgery, 2020 °.

4. Rééducation kinésithérapeutique

Le recours a une rééducation kinésithérapeutique est souvent nécessaire chez les patients

présentant un syndrome de Parsonage-Turner.

Cette derniere, en complément des antalgiques adaptés, permet de lutter contre les douleurs
musculosquelettiques secondaires a I'altération de la mécanique musculaire du membre

atteint, et permet de lutter contre la perte d’amplitude articulaire 7°.

Toutefois, malgré certaines idées recues, la rééducation kinésithérapeutique ne semble pas

accélérer la récupération motrice 1.
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X Objectifs de la thése

La sévérité d’une atteinte du syndrome de Parsonage-Turner est trés variable d’un patient a
I’autre et méme, chez un méme patient, d’un épisode a I'autre 3. Histologiquement, on

distingue 3 types de lésions du systeme nerveux périphérique, de gravité croissante :

- la neurapraxie, ol seule la gaine de myéline est endommagée ;
- I'axonotmesis, ou I'axone est endommagée mais ou les tissus de soutien péri et endo-
nerveux sont toujours intacts ;

- et la neurotmesis, ou I'’ensemble des tissus constituant le nerf sont endommagés.

On retrouve ces 3 types de lésions histologiques dans le syndrome de Parsonage-Turner, mais
avec une prédominance des 2 derniers. Comme dans la plupart des atteintes du systeme
nerveux périphérique, le pronostic est lié a la sévérité de 'atteinte axonale initiale, avec la
particularité que dans ce syndrome l’atteinte est souvent multifocale. Les possibilités de
récupération sont directement secondaires a la quantité d’axones encore en capacité de
mettre en place une réinnervation collatérale. On considere que, dans des conditions
physiologiques optimales, la vitesse de repousse axonale est de l'ordre de quelques
millimetres par semaine dans I'axonotmesis, alors que la réinnervation reste beaucoup plus

aléatoire dans la neurotmesis.

La pluralité des formes cliniques possibles fait que, encore plus que dans les autres pathologies
du systéme nerveux, la récupération est un processus individuel, difficilement transposable
d’un patient a I'autre. Classiquement, le syndrome de Parsonage-Turner est considéré comme
de bon pronostic, avec une récupération motrice complete chez 80 a 90% des patients dans
les 2 ans ¢ 2>, Des études plus récentes remettent en cause ce paradigme 268, 'une d’entre
elle publiée en 2013 rapporte que 60% des patients continuent de présenter des douleurs a
plus de 2 ans de I'épisode, et qu’une proportion équivalente de patients présentent toujours
une impotence fonctionnelle de I'épaule a plus de 2 ans. De plus, 50% des patients rapportent
une asthénie persistante a plus de 2 ans de I’épisode 8. Ces résultats sont toutefois a pondérer

par la relative pauvreté de la littérature scientifique sur le sujet.
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A notre connaissance, peu de facteurs pronostiques ont été identifiés :

- Lutilisation d’une courte corticothérapie a dose immunosuppressive rapidement
apres l'apparition du syndrome semble réduire la durée de la phase douloureuse
initiale et améliorer le pronostic moteur a 1 an 73.

- A linverse, la persistance d’'un décollement scapulaire semble corrélée a la
persistance d’un syndrome douloureux et d’une asthénie résiduelle 26,

- Il n’a pas été établi de lien entre les données cliniques (notamment la sévérité initiale

du syndrome déficitaire, ou encore 'intensité de la douleur) et le pronostic a terme 26.

Ces articles, remettant en cause la théorie d’une récupération quasi-compléte pour la grande
majorité des patients a 2 ans, vont dans le sens de notre expérience clinique au CHU de
Toulouse, ol nous avons le sentiment que de nombreux patients gardent des douleurs et des

séquelles motrices plusieurs années apreés la phase aigué du syndrome de Parsonage-Turner.
Cette thése a été articulée autour de 2 objectifs :

- Décrire les caractéristiques des patients pris en charge au CHU de Toulouse depuis
2010 pour un syndrome de Parsonage-Turner ;
- Essayer d’identifier des facteurs pronostiques permettant de prédire la qualité de

récupération.
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MATERIEL ET METHODE

Nous avons mené une étude observationnelle analytique rétrospective monocentrique
étudiant les cas de syndrome de Parsonage-Turner pris en charge au CHU de Toulouse de

janvier 2010 a décembre 2020.

| Population de |I'étude

Les patients ont été identifiés via la base de données nationale BaMaRa (Base Maladies Rares)
répertoriant les pathologies rares, en recherchant les termes « Syndrome de Parsonage-
Turner », « Amyotrophie Névralgique » et « Névralgie Amyotrophiante », prises en charge au
CHU de Toulouse entre janvier 2010 et décembre 2020. L’ensemble des dossiers médicaux ont
été récupérés, puis analysés. Ont été retenus les dossiers respectant les critéres diagnostiques

publiés par Van Alfen dans Muscle & Nerve en 2016 26,
N’ont pas été retenus :

- Les dossiers incomplets ne permettant pas de remplir les critéres diagnostiques ;

- Les dossiers ou il existait un doute avec un diagnostic différentiel, notamment avec
des névralgies cervico-brachiales, des mono-multinévrites ou des pathologies
rhumatologiques ;

- Les patients mineurs au moment du recueil de données.

Afin d’identifier les facteurs pronostiques, les patients ont été contactés par téléphone pour
évaluer I’évolution clinique et compléter différents scores détaillés plus tard. Nous nous
sommes concentrés sur les patients dits consolidés, c’est a dire ayant terminé la phase de
récupération a plus de 3 ans de la phase douloureuse initiale, et les avons classés en 2 groupes

en fonction du score de Rankin modifié.

L'analyse a été réalisée conformément a la méthodologie de référence MR-004 de la
Commission Nationale de I'Informatique et des Libertés (CNIL) respectant I'information aux

personnes et la protection des données.
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Il Données cliniques

Les caractéristiques cliniques et démographiques des patients ont été extraites a partir des

dossiers informatisés du CHU de Toulouse.

Ont été recueillis pour chaque patient sur le dossier informatisé :

L'age, le sexe, les antécédents de pathologies dysimmunitaires et de néoplasies ;

Le délai avant diagnostic, le facteur déclenchant et la plainte initiale amenant au
diagnostic ;

La durée de la phase initiale douloureuse, la présence d’un déficit moteur et sa
localisation, la présence d’une dyspnée, la présence d’un décollement scapulaire ;

La prise en charge thérapeutique par immunomodulation médicamenteuse

(corticothérapie et immunogobulines intra-veineuses), et par ventilation non invasive.

A partir de l'interrogatoire téléphonique des patients, ont été recueillies :

La notion de récidive ;

La persistance d’un déficit moteur a distance de I'épisode aigu, avec calcul du score
ONLS (cf ci-apres) ;

La persistance de douleurs et I'utilisation d’antalgiques, avec calcul du score DN4 (cf
ci-apres) et de I’échelle analogique algologique ;

La persistance d’'une dyspnée a l'effort et d’'un appareillage par ventilation non
invasive ;

Des données sur la fatigabilité, avec calcul du score CIS20-R (cf ci-apres) ;

La perception d’une géne dans les actes de la vie quotidienne, et les conséquences

professionnelles de I'épisode.

Le degré de séquelles fonctionnelles a été évalué par le score de Rankin modifié (cf ci-apres).
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[Il Scores utilisés

1. Score ONLS (Annexe 1)

Le score ONLS, pour Overall Neuropathy Limitations Scale, est un score dérivé de 'ODSS (un
score évaluant le retentissement fonctionnel des patients atteints de sclérose en plaque)
utilisé depuis 2006 pour évaluer le retentissement fonctionnel d’'une neuropathie 8. Il est
actuellement utilisé de facon courante pour évaluer les conséquences fonctionnelles de
neuropathies trés diverses 828384 e score mesure les capacités du patient a réaliser diverses
taches de la vie quotidienne, en évaluant de facon distincte les membres supérieurs et
inférieurs. Le score va de 0 a 12, 0 étant I'absence de géne fonctionnelle et 12 un handicap

maximal.

2. Score DN4 (Annexe 2)

Le score DN4, pour Douleur Neuropathique 4, est un score algologique francais mis au point
en 2005 et permettant de discriminer la composante neuropathique d’un tableau douloureux
85 1l est composé de 4 questions évaluant les caractéristiques de la douleur et les symptémes
sensitifs associés. |l va de 0 a 10, et un score supérieur ou égal a 4 traduit une douleur d’origine
neuropathique avec une sensibilité de 83% et une spécificité de 90%. Il est largement utilisé

dans la littérature.

3. Score CIS20-R (Annexe 3)

Le score CIS20-R, pour Checklist Individual Strenght, est un score développé en 1999 et utilisé
pour évaluer "asthénie chronique 8% 87, Il a déja été utilisé pour évaluer I'asthénie dans
diverses pathologiques neurologiques, telles que la sclérose en plaque et la sclérose latérale
amyotrophique 8. Ce score évalue la fatigue chronique selon 4 composantes : le ressenti
subjectif, la perte de motivation, la diminution des activités et les troubles de la concentration.
La somme définit le score total. Il repose sur un questionnaire composé de 20 questions,

chacune cotée de 1 a 7. Plus le score est élevé, plus la fatigue chronique est considérée comme
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sévere. Les valeurs seuils ont été définies par rapport a une population de travailleurs

allemands dans les années 1990. Un score total a plus de 47 correspond a une fatigue sévere.

4. Score de Rankin modifié (Annexe 4)

Le score de Rankin modifié est utilisé depuis la fin des années 1980 pour évaluer les séquelles
fonctionnelles des patients présentant des pathologies neurologiques &°. Initialement, il a été
développé pour évaluer les patients présentant des déficits post accidents vasculaires
cérébraux, mais il est depuis largement utilisé dans la littérature notamment chez les patients
présentant des neuropathies périphériques °% %22, Le score va de 0 (patient asymptomatique)

a 6 (patient décédé). Un score supérieur a 1 défini un patient présentant un handicap.

IV Données électromyographigues

Tous les patients ont bénéficié d’'une évaluation électromyographique initiale dans le service
d’exploration fonctionnelle neurologique du CHU de Toulouse, sur des machines Natus
Medical Incorporated™ Focus 3 canaux, équipées du systeme Dantec™ Keypoint™, version

2.32.

Pour chaque examen, ont été récupérées les traces de I'examen en détection a I'aiguille,

I’analyse des conductions sensitives, et de I'analyse des conductions motrices.

Les valeurs normatives des parameétres de conductions sensitives et motrices utilisées sont

ceux du laboratoire d’électromyographie du CHU de Toulouse (Annexe 5).

Ces données ont été comparées entre les différents groupes de patient.

38



V Données d’'imagerie

1. IRM plexigue

Les examens IRM ont été réalisées sur les différentes machines du CHU de Toulouse (Skyra
Siemens, Erlangen, Allemagne 3T ; Avento Siemens, 1,5T ; Achieva Philips Healthcare, Best,
Pays-Bas, 3T ; Ingenia Philips Healthcare, 1.5T; Optima GE Healthcare, Boston, Etats-Unis,
1,5T). Des séquences T1, STIR et DP FAT SAT ont été utilisées. Certains examens ont été

réalisés avec injection de produit de contraste.

L’analyse qualitative des IRM répertoriait la localisation anatomique des lésions nerveuses du
plexus brachial et des troncs nerveux, ainsi que les anomalies de signal musculaire en regard

correspondant au phénomeéne de dénervation secondaire a I'atteinte nerveuse.

2. Echographie nerveuse

Les échographies ont été réalisées sur une machine Canon Echo2 Aplio i800, en mode B.
L'aspect échographique des structures nerveuses du plexus brachial ainsi que des éléments

musculaires en rapport ont été analysés.

VI Analyses statistiques

Afin de décrire la population de notre étude, une analyse descriptive a été réalisée. Les
caractéristiques démographiques, cliniques et thérapeutiques ont été présentées en effectif
et pourcentages pour les variables qualitatives et en moyennes et écarts-types pour les

variables quantitatives.

Pour rechercher les facteurs pronostiques, nous avons comparé les patients a plus de 3 ans
de I'épisode initial (c’est-a-dire considérés comme hors de la phase de récupération) en
fonction de la présence ou non de séquelles, selon le score de Rankin modifié. Nous avons

retenu comme patients non séquellaires les patients ayant un score de Rankin modifié
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inférieur ou égal a 1, et les patients séquellaires avec un score de Rankin modifié supérieur a

1.

Les analyses statistiques ont été réalisées via le logiciel Pvalue.io® développé par la société
Medistica. Tous les tests ont été bilatéraux, avec un seuil de significativité fixé a 0.05. Pour les
variables qualitatives nous avons utilisé le test du Chi2 et le test de Fisher lorsque les effectifs
étaient faibles, et nous avons utilisé le test de Wilcoxon Mann-Whitney pour les variables

quantitatives.
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RESULTATS

Nous avons analysé au total 132 dossiers de patients suspectés d’avoir présenté un syndrome
de Parsonage-Turner entre janvier 2010 et décembre 2020 au CHU de Toulouse. Le diagnostic
a été retenu pour 120 d’entre eux (3 patients mineurs au moment de I'analyse ont été exclus).
117 ont été inclus dans I'analyse. Parmi eux, 59 ont pu étre évalués par téléphone. Les 50
patients ayant présenté un syndrome de Parsonage-Turner datant de plus de 3 ans ont été
considérés comme consolidés (phase de récupération terminée ou presque) et ont été

retenus.

Figure 1. Diagramme de flux
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| Description de la cohorte toulousaine

1) Données démographiques

Données démographiques
Age Moyenne (écart-type) Médiane [Q25-75]
48.6 (17.3) 50.0 [37.0; 61.0]
Homme Femme
Sexe
79 (68%) 38 (32%)

Tableau 1. Données démographiques

L’age moyen est de 48.6 ans (écart-type de 17.3 ans). On note une prévalence masculine avec

79 hommes (68%) pour 38 femmes (32 %).

2) Facteurs précipitants

Dans la majorité des cas un facteur déclenchant a été retrouvé, qu’il soit infectieux (29%) ou

traumatique (26%).

Facteurs favorisants

Non retrouvés 53 (45%)
Infectieux 34 (29%)
Séroconversion VHE 10 (9%)
Séroconversion HSV2 1(1%)
Séroconversion CMV 1(1%)
Séroconversion EBV 1(1%)
Virose ORL 11 (9%)
Virose digestive 5 (4%)
Bactériémie 1(1%)
Post-vaccinal 4 (3%)
Traumatique 30 (26%)
Post-opératoire 17 (15%)
Autre 13 (11%)

Tableau 2. Facteurs favorisants.

Il est a noter que, si la majorité des épisodes infectieux est d’origine virale et n’a pas été
documentée sur le plan microbiologique, 10 épisodes ont été secondaires a une

séroconversion VHE (soit 29% des facteurs favorisants infectieux).
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Concernant le facteur favorisant traumatique, de fagon surprenante, la majorité des cas

surviennent en post-opératoire (17 sur 30, soit 56%).

Facteurs favorisants

H Non retrouvé 46% B Séroconversion VHE 9% & Séroconversion HSV2 1% B Séroconversion CMV 1%
B Séroconversion EBV 1% M Post-vaccinal 3% Virose ORL 9% Bactériémie 1%
Virose digestive 4% H Traumatique autre 11% M Post-opératoire 15%

Figure 2. Graphique en secteur représentant les facteurs ayant déclenchés un syndrome de

Parsonage-Turner chez nos patients.

3) Données clinigues

Il est a noter que 23 patients (19.6%) n’ont pas présenté de syndrome douloureux initial. Parmi

ces 23 patients, 11 ont présenté une atteinte isolée du nerf phrénique (9.4%).
La phase douloureuse initiale a duré en moyenne 17.8 jours.

Dans 95% des cas il existe une atteinte d’un membre supérieur, et dans 5% des cas une
atteinte du plexus lombo-sacral. L’atteinte motrice est plus fréquemment latéralisée a droite
(58% des cas). Une atteinte bilatérale a été retrouvée chez 22 patients, soit 20% des cas. Le
déficit moteur est majoritairement proximal, mais touche la distalité du membre dans 27%

des cas et peut méme étre exclusivement distal dans 8.8% des cas.

47% des patients ont présenté une scapula alata.
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On retrouve une atteinte sensitive clinique chez 41 patients soit 35% des cas.

Il existe une atteinte diaphragmatique chez 23 patients, soit 20% des cas.

L’ensemble de ces résultats sont explicités dans le tableau 3.

Présentation clinique initiale

Douleur

Durée moyenne (écart-type) en jours
Durée médiane [Q25; 75] en jours
Absente

17.8 (5.80)

17 [13.2; 20.0]

23 (19.6%)

Localisation de I'atteinte plexique
Plexus brachial

111 (95%)

Plexus lombo-sacral 6 (5%)
Latéralité de I'atteinte

Droite 64 (58%)
Gauche 24 (22%)
Bilatérale 22 (20%)
Localisation du déficit

Proximal 81 (72 %)
Proximal et distal 22 (19%)
Distal 10 (8.8%)

Scapula alata

55 (47.0%)

Atteinte musculaire membre supérieur
Grand dentelé
Muscle infra-épineux

55 (47.0%)
50 (42.7%)

Muscle supra-épineux 45 (38.4%)
Deltoide 37 (31.6%)
Trapéze 33 (28.2%)
Muscles intrinséques de la main 29 (24.7%)
Biceps 28 (23.9%)
Long supinateur 11 (9.4%)
Triceps 5(4.2%)
Long palmaire 4 (3.4%)
Atteinte musculaire membre inférieur

Quadriceps 3(2.5%)
Psoas 2(1.7%)
Loge antéro-externe de jambe 1(0.85%)
Loge postérieure de jambe 0 (0%)

Atteinte sensitive

41 (35.0%)

Atteinte diaphragmatique

23 (19.6%)

Tableau 3. Présentation clinique initiale
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4) Données électromyographiques

Les données électromyographiques de 113 patients ont été récupérées sur la base de données

Keypoint du service d’exploration fonctionnelle neurologique du CHU de Toulouse.

Données électromyographiques

Détection a l'aiguille aux membres supérieurs
Nombre de fois examinés (%)

Grand dentelé 69 (61.0%)
Sus-épineux 74 (65.4%)
Trapéze 62 (54.8%)
Extenseur propre de l'index 10 (8.8%)
Deltoide 61 (53.9%)
Triceps 18 (15.9%)
Sous-épineux 23 (20.3%)
Premier inter-osseux 39 (34.5%)
Biceps 37 (32.7%)
Court abducteur du pouce 10 (8.8%)
Long extenseur radial du carpe 19 (16.8%)
Long palmaire 6 (5.3%)

Nombre de fois neurogénes (%)

69 (100%)
70 (94.5%)
56 (90.3%)
9 (90.0%)
49 (80.3%)
13 (72.2%)
15 (65.2%)
23 (58.9%)
21 (56.7%)
5 (50.0%)
9 (47.3%)
2 (33.3%)

Conductions sensitives aux membres supérieurs
Nombre d'examens (%)

Absence d'anomalie 83 (73.4%)
Baisse d'amplitude

Ulnaire 7/113 (6.1%)
Cutané médial du bras 5/113 (4.4%)
Radial 5/113 (4.4%)
Meédian 4/113 (3.5%)

Nerf cutané latéral de I'avant bras  3/113 (2.6%)

Conductions motrices aux membres supérieurs
Nombre d'examens (%)

Absence d'anomalie 100 (88.4%)
Baisse d'amplitude

Médian 10 (8.8%)
Ulnaire 1(0.88%)
Radial 1 (0.88%)
Axillaire 1(0.88%)

Détection a I'aiguille aux membres inférieurs
Nombre de fois examinés (%)

Quadriceps 4 (3.5%)
Triceps sural 4 (3.5%)
Jambier antérieur 9 (7.9%)

Nombre de fois neurogenes (%)

4 (100%)
4 (100%)
4 (44.4%)

Tableau 4. Données électromyographiques




Concernant I’'examen en détection au niveau des membres supérieurs, dans notre série, c’est
le muscle grand dentelé qui présente le plus d’anomalies, avec un tracé neurogene dans 100%
des cas. Ce sont les muscles proximaux qui présentent le plus d’anomalies neurogenes, a
I'exception de I'extenseur propre de I'index qui est neurogene dans 90% des cas ou il est

examiné.

L'examen des conductions sensitives et motrices des membres supérieurs ne retrouve des
anomalies que trés rarement. Les conductions sensitives sont normales dans 73% des cas, et
les motrices dans 88%. Dans les situations ol I'on note une baisse d’amplitude des réponses
évoquées, on retrouve une distribution globalement homogene des différentes anomalies
sensitives entre les différents nerfs sensitifs, alors que I'étude des conductions motrices

retrouve une atteinte préférentielle du nerf médian (8.8% des cas).

Les rares situations ou les membres inférieurs ont été examinés en détection a l'aiguille
retrouvent une atteinte diffuse, avec une atteinte trés fréquente du quadriceps, du triceps

sural et du jambier antérieur.

5) Données d’'imagerie

Sur les 117 patients pris en charge au CHU de Toulouse, 15 ont été bilantés par IRM plexique

et 8 par échographie nerveuse.

a. IRM plexique
Concernant les IRM plexiques, 3 ne présentaient pas d’anomalie, soit 20% des examen:s.
2 types d’anomalies IRM ont été mises en évidence chez les 12 patients restants :

- Des hypersignaux T2 musculaires de dénervation, présents chez tous les patients avec
des anomalies IRM. Ceux-ci concernent principalement les muscules infra et supra-
épineux ;

- Des hypersignaux T2 des structures nerveuses, moins fréquentes, présents chez 3 des
12 patients présentant des anomalies IRM. 2 patients ont présenté un hypersignal T2

du plexus, 1 patient un hypersignal T2 du nerf supra-scapulaire.
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b. Echographie nerveuse

Parmi les 8 échographies nerveuses réalisées, 3 ne présentaient pas d’anomalie, soit 37.5%

des examens.

Des anomalies échographiques nerveuses ont été relevées sur 4 échographies : 3 nerfs avec
un aspect cedématié et perte de l'organisation fasciculaire (nerf long thoracique, supra-

scapulaire et radial), et 1 nerf avec une constriction compléte formant un aspect en sablier.

Un aspect musculaire hyperéchogene, traduisant un cedeme de dénervation, a été relevé sur
3 examens. Ces anomalies ont été retrouvées chez 2 patients sur les muscles extenseurs et

supinateurs, et chez 1 patient sur les muscles supra et infra-épineux.

6) Prise en charge thérapeutique

20 patients (17.0%) ont bénéficié d’une prise en charge thérapeutique spécifique du syndrome

de Parsonage-Turner, hors antalgie.

Prise en charge thérapeutique hors antalgie
Nombre (%)

Patients traités 20 (17.0%)
Corticothérapie 7 (5.9%)
Immunoglobulines intra-veineuses 3(2.5%)
Ventilation non invasive 8 (6.8%)

Tableau 5. Données des patients traités, hors antalgie

10 patients ont été traités par traitement immunomodulateur, dont la majorité par

corticothérapie.

8 patients ont été traités par ventilation non invasive pour une dysfonction diaphragmatique,

soit 34.7% des patients ayant présenté une atteinte phrénique initiale symptomatique.
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Il Analyse de la population considérée comme consolidée

58 patients ont pu étre contactés par téléphone, et parmi eux, 50 sont considérés comme
consolidés, c’est-a-dire qu’ils ont présenté la phase douloureuse initiale il y a plus de 3 ans et

sont hors phase de récupération.

1. Description de la population consolidée

L'ensemble des caractéristiques de cette population est détaillé dans le tableau 6.

Ces patients semblent représentatifs de notre cohorte initiale. Quelques nuances sont a

apporter :

- Laproportion de patients ayant un élément déclencheur infectieux est plus importante
dans la population rappelée que dans la population initiale (38% VS 29%) ;

- La latéralité de I'atteinte au membre supérieur est différente. Dans la population
rappelée, il existe une atteinte moins fréquente du c6té droit (45% VS 58%) et une
atteinte bilatérale plus fréquente (28% VS 20%) que dans la population initiale ;

- Iy a une plus grande proportion de patients avec une scapula alata (54% VS 46%) ;

- Il existe une atteinte diaphragmatique plus fréquente (54% VS 47%) et un traitement

par ventilation non invasive également plus fréquent (10% VS 6.8%).
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Description de la population consolidée

Moyenne (écart-type) Médiane [Q25-75]

Localisation de I'atteinte plexique
Atteinte plexique brachiale

Age 47.1(15.9) 48.5 [34.8; 58.8]
Années par rapport a |I'évaluation 6.70 (2.04) 6.00 [5.00; 8.00]
Nombre (%)

Sexe masculin 34 (68%)

Facteur déclenchant retrouvé

Aucun 20 (40%)

Infectieux 19 (38%)

Traumatique 11 (22%)

47 (94.0%)

Atteinte plexique lombo-sacrée 3 (6%)
Latéralité de I'atteinte

Droite 22 (48%)
Gauche 11 (24%)
Bilatérale 13 (28%)
Localisation du déficit

Proximal 37 (79%)
Proximal et distal 7 (15%)
Distal 3 (6.4%)
Scapula alata 27 (54%)
Atteinte diaphragmatique 12 (24%)
Symptomes sensitifs 19 (38%)
Traitement hors antalgie

VNI 5 (10%)
Corticothérapie 3 (6%)

Tableau 6. Description de la population consolidée

L’évaluation téléphonique des patients a permis de mettre en évidence plusieurs données :

18% des patients ont déclaré avoir présenté une récidive ;

- 50% des patients déclarent présenter des douleurs persistantes, pour beaucoup
d’allure plus nociceptive que neuropathique avec un score DN4 moyen inférieur a 4.
29% des patients sont actuellement toujours sous traitement antalgique ;

- Plus de la moitié des patients déclarent présenter un déficit moteur persistant, les
génant au quotidien ;

- 50% des patients initialement traités par ventilation non invasive pour une dysfonction

diaphragmatique sont toujours appareillés ;
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- La plupart des patients décrivent une fatigue résiduelle a distance de I'épisode, avec
un score CIS20-R total moyen a 51.7. Ce sont surtout les composantes de la perception
subjective de la fatigue et de I'activité physique qui sont augmentées, alors que les
scores évaluant la motivation et la concentration sont comparables aux témoins ;

- 58% des patients déclarent présenter une géne dans la vie quotidienne en lien avec
I'antécédent de syndrome de Parsonage-Turner. Ce dernier a eu un impact
professionnel pour plus de la moitié des patients, entrainant méme un reclassement
professionnel dans 24% des cas ;

- Lescore de Rankin modifié moyen est a 1.22, avec 21 patients ayant un score supérieur

al

L’ensemble de ces résultats sont détaillés dans le tableau 7.
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Evaluation téléphonique

Nombre (%)

Récidive 9 (18.0%)

Nombre (%)
Douleur persistante 25 (50.0%)
Traitement antalgique 14 (28.0%)

Moyenne (écart-type)
Echelle numérique algologique 1.90 (2.31)
Score DN4 2.00(2.42)

Nombre (%)
Séquelles motrices 29 (58.0%)

Moyenne (écart-type)
Score ONLS 1.10 (1.12)

Nombre (%)
Atteinte diaphragmatique 8 (16.0%)
Traitement par VNI 4 (8.0%)

Moyenne (écart-type)
Score CIS20-R

CIS20-R total 51.7 (16.6)
CIS20-R activité physique 8.41(3.12)
CIS20-R concentration 12.1 (5.02)
CIS20-R motivation 9.27 (3.56)
CIS20-R subjectif 22.0(7.82)
Nombre (%)

Géne vie quotidienne 29 (58.0%)
Conséquences professionnelles

Aucune 24 (48.0%)
Adaptation du poste de travail 13 (26.0%)
Reclassement professionnel 12 (24.0%)

Nombre (%)

Score de Rankin modifié

0 16 (32.0%)

1 13 (26.0%)

2 14 (28.0%)

3 7 (14.0%)
Moyenne (écart type)
1.22 (1.07)

Tableau 7. Evaluation téléphonique des patients consolidés

2. Recherche de facteurs pronostiques




Nous avons réparti les patients en 2 groupes en fonction du score de Rankin modifié. 29

patients ont été inclus dans le groupe Rankin 1 et 21 dans le groupe >1. Les patients ont été

comparés en fonction :

De données démographiques : I'age et le sexe ;

Du type de facteur précipitant : non retrouvé, infectieux ou traumatique ;

De la notion de récidive ;

De données cliniques : la latéralité de I'atteinte, la présence d’une atteinte distale,

d’une atteinte sensitive, d’une scapula alata et d’une atteinte diaphragmatique;

De données électromyographiques ;

De la prise en charge thérapeutique hors antalgie : corticothérapie, ventilation non

invasive.

L'ensemble des résultats sont explicités dans le tableau 8.

Analyses statistiques

Score de Rankin modifié <1 >1

n=29 n=21 P
Données démographiques
Age moyen 51.0 46.0 0.36
Sexe masculin 22 (76%) 10 (48%) 0.084
Facteur déclenchant
Non retrouvé 12 (41%) 9 (43%)
Infectieux 11 (38%) 6 (29%) 0.73
Traumatique 6 (21%) 6 (29%)
Données anamnestiques
Notion de récidive 12 (41%) 7 (33%) 0.56
Données cliniques
Atteinte bilatérale 6 (22%) 6 (32%)
Atteinte latéralisée a gauche 7 (26%) 3 (16%) 0.62
Atteinte latéralisée a droite 14 (52%) 10 (53%)
Atteinte distale 7 (26%) 3 (15%) 0.48
Scapula alata 13 (45%) 12 (57%) 0.39
Atteinte sensitive initiale 12 (41%) 7 (33%) 0.56
Atteinte diaphragmatique initiale 5(17%) 7 (33%) 0.19
Données électromyographiques
Atteinte distale 9 (33%) 7 (35%) 0.91
Prise en charge thérapeutique
Corticothérapie 2 (6.9%) 1(4.8%) 1
Ventilation non invasive 1 (3.4%) 3(14%) 0.3

Tableau 8. Analyses univariées des éléments pronostiques en fonction du score de Rankin.
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L'ensemble des analyses univariées ne trouvent pas de différence statistiquement
significative.

Nous avons comparé en régression logistique multivariée les résultats avec la valeur p la plus
proche de 0.5 (le sexe, I'atteinte diaphragmatique initiale et la notion de récidive), et nous

n’avons également pas montré de différence significative.
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DISCUSSION

| Description de la cohorte toulousaine

1. Données démographigues

Les données démographiques de notre cohorte, avec un age moyen de 48 ans et une
prévalence masculine (68% des patients sont de sexe masculin), sont en accord avec les

données de la littérature 3.

2. Données clinigues

Un facteur déclenchant a été retrouvé dans 54% des cas, ce qui est également comparable
avec les caractéristiques des patients de la cohorte publiée par Nens van Alfen dans Brain en
2006 3. Toutefois, on retrouve chez nos patients un élément déclencheur infectieux dans 53%
des cas, ce qui semble plus fréquent que dans la cohorte précédemment citée (43%). Il est a
noter que 10 cas, soit 9% des patients, sont survenus dans un contexte de séroconversion VHE
documentée sérologiquement et par PCR. Ces formes présentent des particularités
sémiologiques détaillées plus tard. Le contexte post-opératoire apparait également étre un
facteur déclenchant fréquent, présent chez 15% des patients de notre cohorte. Cette donnée
est également en accord avec la cohorte de Nens Van Alfen, ol le contexte post-opératoire
est retrouvé chez 13.9% des cas. Dans la littérature, des cas de syndrome de Parsonage-Turner
post-chirurgicaux sont rapportés aprés des chirurgies trés diverses, telles que des
laminectomies cervicales %94, des chirurgies rachidiennes lombaires °, des arthroplasties de
genou %6, des néphrectomies ° ou encore aprés des accouchements par voie basse et par
césarienne %2... Le mécanisme physiopathologique a la source de I'apparition d’un syndrome
de Parsonage-Turner dans une situation chirurgicale est encore mal compris °°. Ce mécanisme
est probablement double, mélant a fois contexte inflammatoire per et post-opératoire, et
stress mécanique (mauvais positionnement du patient sur la table d’opération, traumatisme

en traction et en pression pendant la prise en charge chirurgicale...) 1%,
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Concernant la phase douloureuse initiale, celle-ci est de 17.8 jours en moyenne dans notre
étude. Ce résultat differe de la population de la cohorte de Nens Van Alfen, ou la durée

moyenne était de 27.5 jours 3.

Dans notre étude, la latéralité de I'atteinte était préférentiellement droite (58% des cas), un
peu plus fréquent dans la cohorte de Nens Van Alfen (47%). A contrario, nous avons moins de
patients ayant présenté une atteinte bilatérale en comparaison avec la cohorte de référence

(20.0% VS 28.5%) 3.

De méme, I'atteinte musculaire de notre cohorte difféere de la cohorte de référence par
plusieurs points. 47% de nos patients ont présenté un décollement scapulaire contre 70% dans
la cohorte de Nens Van Alfen. Le muscle le plus fréquemment atteint chez nos patients est le
grand dentelé (47%), alors que dans la cohorte de référence il s’agit du muscule infra-épineux
(70%). Par contre, I’atteinte des muscles intrinseques de la main semble comparable entre les

deux cohortes (24.7% chez nos patients contre 30.6%).

6 patients de notre cohorte ont présenté une atteinte du plexus lombo-sacré, et 23 (soit
19.6%) une atteinte du nerf phrénique. Ces présentations cliniques particuliéres sont

analysées plus loin dans la discussion.

3. Données électromyographiques

L’'examen en détection a l'aiguille a apporté une aide diagnostique précieuse chez 'ensemble
de nos patients. C'est donc a I'analyse des muscles proximaux que I'on enregistre le plus
souvent des anomalies traduisant la souffrance axonale des territoires nerveux touchés.
L'analyse du muscle grand dentelé a été extrémement rentable, puisque des anomalies
témoignant d’une atteinte neurogene ont été enregistrées de facon systématique chaque fois
gu’il a été examiné. Cette donnée est toutefois a pondérer par le fait que I'examen
électromyographique n’a pas été réalisé de facon symétrique pour chaque patient, mais a été
orienté par la présentation clinique. Un autre élément d’intérét repose sur l'atteinte de
I’extenseur propre de I'index. Ce muscle, innervé par la branche profonde postérieure du nerf
radial, est une cible d’intérét électromyographique pour le diagnostic des plexopathies. Il a
été examiné chez 10 de nos patients, et a présenté des anomalies neurogenes dans 9 cas,
définissant dans notre étude le muscle distal présentant le plus d’intérét en détection.
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Par contre, comme rapporté dans la littérature, I’étude des conductions motrices et sensitives
aux membres est peu contributive. L'étude des conductions sensitives aux membres
supérieurs était normale dans 73% des cas, et I'étude des conductions motrices dans 88.4%
des cas. Cette donnée est en accord avec les données de la littérature, et notamment avec
une étude publiée dans American Journal of Physical Medicine & Rehabilitation en 2009 qui
analysait les conductions sensitives chez 112 patients présentant un syndrome de Parsonage-
Turner et ne trouvait des anomalies que dans 20% des cas . Toutefois, nous n’avons pas
réalisé d’analyse des nerfs sensitifs et moteurs proximaux ni de stimulation au point d’Erb, ce
qui nous a probablement empéché de mettre en évidence des anomalies proximales des

conductions nerveuses >°.

4. Données d’imagerie

Sur les 15 patients bilantés par IRM plexique, seulement 3 ont présenté des anomalies de
signal des structures nerveuses. Ce résultat peut s’expliquer par le fait que les anomalies de
signal des tissus nerveux semblent plus fréquentes a I'analyse des troncs nerveux (donc des
structures plus distales, non analysées par nos séquences IRM) que du plexus, selon un article
publié dans Muscle & Nerve en 2016 °. Les hypersignaux T2 musculaires témoignant d’un
cedeme de dénervation sont par contre nettement plus fréquents, ceux-ci étant présent chez

10 des 13 patients ayant été explorés par IRM, soit 76% des patients.

Seulement 8 de nos patients ont été explorés par échographie nerveuse. Parmi eux, 4
présentaient des anomalies des structures nerveuses: 3 nerfs présentaient un aspect
oedématié et 1 une constriction compléete. Malheureusement, en raison du faible nombre
d’examens réalisés et des nombreux perdus de vue, il n’a pas été possible de corréler les

anomalies échographiques au pronostic.
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5. Prise en charge thérapeutique, hors antalgie

Seulement 10 patients ont été traités par traitement immunomodulateur, ceci s’explique par
le fait du délai parfois trés long entre I'apparition du syndrome douloureux initial et la
consultation spécialisée dans notre centre. De méme que pour les données IRM et
échographiques, le faible nombre de patients traités n’a pas permis de réaliser des analyses

statistiques fiables afin de rechercher des éléments pronostiques.

Il Analyse de la population consolidée

1. Récidive

18% des patients contactés par téléphone ont déclaré avoir présenté au moins 2 épisodes de
syndrome de Parsonage-Turner. Cet élément va dans le sens des résultats de la cohorte
publiée par Nens Van Alfen, qui retrouvait un taux de récidive de 26.1% pour les formes non
héréditaires de syndrome de Parsonage-Turner 3. Les récidives semblent donc nettement plus

fréquentes que dans les cohortes historiques, notamment celle publiée par Tsairis en 1972

101

2. Séquelles sensitives et motrices

Contrairement aux données publiées par Tsairis en 1972, beaucoup de nos patients évalués a
plus de 3 ans de la phase aigué du syndrome de Parsonage-Turner présentent des séquelles,

a la fois sensitive (douleurs neuropathiques principalement) et motrices %,

50% des patients continuent de présenter des douleurs au quotidien, nécessitant un
traitement antalgique dans la moitié des cas. De facon surprenante, le score DN4 moyen est
a 2.0, traduisant le fait que ces douleurs ont des caractéristiques plus nociceptives que
neuropathiques. Ces douleurs non neuropathiques semblent correspondre a des douleurs
musculosquelettiques, localisées sur les insertions tendineuses des muscles parétiques et/ou

compensateurs, et prédominent dans les régions péri-scapulaires et cervicales .
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58% des patients déclarent présenter un déficit moteur séquellaire, ce qui est plus fréquent
qu’estimé dans les cohortes historiques, mais comparable a celle de Nens Van Alfen 3101, e
score ONLS moyen est a 1.10, mais sous-estime probablement la lourdeur du déficit par le fait
gue les actions des membres supérieurs évalués dans le score reposent sur les gestes fins des

mains, et non sur des mouvements impliquant I’épaule.

3. Conségquences dans la vie quotidienne

Le syndrome de Parsonage-Turner a été un évenement marquant dans la vie de nos patients,
qui continue a avoir des conséquences dans la vie quotidienne a plus de 3 ans de la phase

aigué pour 58% d’entre eux.

La majorité des patients décrivent une fatigue chronique, avec un score CIS20-R moyen a 51.7.
Cette donnée est en accord avec notamment un article publié dans Archives of Physical
Medicine and Rehabilitation, qui rapporte une asthénie chronique pour la majorité des

patients présentant un syndrome de Parsonage-Turner &,

Le syndrome de Parsonage-Turner a eu des conséquences professionnelles pour plus de la

moitié des patients, allant jusqu’a la nécessité d’un reclassement dans 24% des cas.

4. Pronostic

Plus de la moitié des patients évalués par téléphone présentent donc des séquelles sensitives
et motrices a plus de 3 ans de la phase douloureuse initiale du syndrome de Parsonage-Turner,
avec un impact non négligeable sur la qualité de vie pour un grand nombre d’entre eux. Le
score de Rankin modifié est supérieur a 1 pour 21 patients (42%), traduisant la présence d’un
handicap dans la vie quotidienne. Parmi ces patients, 8 ont un score de Rankin a 3, avec un
appareillage par ventilation non invasive dans le cadre d’une dysfonction diaphragmatique
dans la moitié des cas. Ces données vont contre I'idée du caractére bénin du syndrome de
Parsonage-Turner, soutenue historiquement par de nombreux auteurs 1910252 Des études
plus récentes sont en accord avec nos résultats, retrouvant la présence de douleurs
chroniques chez plus d’un tiers des patients et une récupération motrice pouvant s’étendre

jusqu’a 6 ans 3 103,
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Il existe peu de données dans la littérature concernant les facteurs pronostiques permettant
de prédire I'évolution du syndrome de Parsonage-Turner. Est reconnu comme facteur de
mauvais pronostic la persistance d’'un décollement scapulaire a distance de la phase
douloureuse initiale, alors que I'utilisation d’une corticothérapie a dose immunosuppressive
a laphase initiale est associée a un raccourcissement de la phase douloureuse et une meilleure
récupération motrice a 1 an 8 73, Nous avons étudié a I'aide d’outils statistiques les données
démographiques, le type de facteur précipitant, la notion de récidive, les différentes
présentations cliniques et électromyographiques et les stratégies thérapeutiques spécifiques.
Les analyses uni et multivariées réalisées n’ont pas permis de mettre en évidence d’éléments

pronostiques statistiquement significatifs.

Ill Formes particulieres

1. Atteinte du plexus lombo-sacré

Nous avons eu 6 cas d’atteinte du plexus lombo-sacré, soit 5% des patients. Cette atteinte,
rarement rapportée dans la littérature, est classiquement associée au diabéte de type 1 et de
type 2 “8. Certains auteurs considérent d’ailleurs qu’il existe un continuum entre la vascularite
de Bruns-Garland et le syndrome de Parsonage-Turner du plexus lombo-sacré 1%, Aucun de
nos patients ayant présenté une atteinte du plexus lombo-sacré n’était diabétique. Nous
avons retrouvé comme chez 2 de ces patients un facteur favorisant infectieux: 1
séroconversion VHE et une virose digestive. 3 des patients furent évalués a distance par
téléphone, 2 présentent toujours des séquelles motrices les handicapant dans la vie

guotidienne.

2. Formes secondaires a une séroconversion VHE

Nous avons pris en charge 10 patients ayant présenté un syndrome de Parsonage-Turner des
suites d’une séroconversion du virus de I’hépatite E, ce qui représente 29% des cas

secondaires a un évenement infectieux dans notre cohorte.
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Le sud de la France, et particulierement I'Occitanie, présente un des plus hauts taux francais
de séro-prévalence du génotype 3 du VHE, les génotypes 1 et 2 étant retrouvés en Asie du
Sud-Est. Le génotype 3 est de transmission principalement alimentaire, par consommation de

produits carnés contaminés issus des Suidés (porcs, sangliers...) crus ou insuffisamment cuits.

Taux annuel d’hospitalisations pour hépatite E en diagnostic principal ou associé pour 100

000 habitants, France métropolitaine, 2004-2016 d’aprés Santé Publique France.

Depuis plusieurs années, plusieurs rapports de cas de syndrome de Parsonage-Turner post-
hépatite E ont été publiés, avec des particularités phénotypiques. Ces formes sont décrites

comme présentant des atteintes bilatérales et phréniques plus fréquentes 19> 106,107,

Ces données ont été confirmées dans notre cohorte. Sur les 10 patients ayant déclenchés un
syndrome de Parsonage-Turner dans un contexte de séroconversion VHE, 7 ont présenté une
atteinte bilatérale et 3 une atteinte phrénique. Malheureusement, le faible nombre de
patients et les perdus de vue n’ont pas permis de réaliser d’analyse statistique afin de

déterminer si l'infection par VHE constitue un élément pronostique.

3. Atteinte phrénique

L'analyse des données de notre cohorte a mis en évidence une atteinte du nerf phrénique
chez 19.6% de nos patients, ce qui est plus important que les résultats d’'une étude publiée
dans Neurology en 2018 ou la fréquence était estimée a 7% °3. Cette différence pourrait

s’expliquer par 2 éléments : |la séroprévalence importante dans notre région de I'hépatite E
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(pouvant étre a l'origine de syndrome de Parsonage-Turner touchant volontiers le nerf
phrénique), et une meilleure connaissance du syndrome ces derniéres années, avec une
sensibilisation de I'équipe de pneumologie du CHU. 8 patients, soit 34% des patients ayant
présenté une atteinte diaphragmatique, ont été appareillés par ventilation non invasive et un

patient sur 2 était toujours appareillé a plus de 3 ans du diagnostic.

Parmi les 23 patients de notre cohorte ayant présenté une atteinte phrénique, 6 ont présenté
une atteinte isolée, c’est-a-dire sans syndrome douloureux initial ni déficit moteur. Malgré
I’'absence d’élément clinique évocateur initialement, le diagnostic de syndrome de Parsonage-
Turner a pu étre posé par I'examen électromyographique qui a retrouvé systématiquement
une atteinte neurogene d’origine plexique a I’'examen des muscles des épaules. Aucune de ces

formes n’est survenue des suites d’une séroconversion VHE.

Tout comme les formes post séroconversion VHE, il n’a malheureusement pas été possible
de déterminer statistiquement si I'atteinte phrénique constitue un facteur pronostique

péjoratif.

IV Limites et perspectives

Nous avons réalisé une étude observationnelle analytique rétrospective monocentrique
reprenant I'ensemble des cas de syndrome de Parsonage-Turner pris en charge dans notre
centre sur une période de 10 ans. Cette étude présente l'intérét, dans le contexte d’'une
pathologie avec une littérature scientifique peu abondante, d’analyser une cohorte de
plusieurs dizaines de patients a la fois sur plan descriptif syndromique et a la fois sur un plan

pronostique.

Notre cohorte de patient est de taille comparable a celle des quelques cohortes de référence
dans la littérature. Nous avons analysé des données démographiques, anamnestiques,
cliniques, électromyographiques, d’imagerie et thérapeutiques de plus de 100 patients, avec
des résultats en accord avec les données scientifiques les plus récentes. 50 patients ont été

évalués a distance de I'épisode, ce qui a permis de démontrer que le pronostic du syndrome
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de Parsonage-Turner est treés variable, avec un nombre non négligeable de patients gardant

un handicap les génant dans la vie quotidienne.

Nous n’avons pas réussi a mettre en évidence des facteurs pronostiques permettant de
prédire I'évolution du syndrome, pour plusieurs raisons. D’une part, il existe une
hétérogénéité de la prise en charge entre les patients, notamment sur I'évaluation
électromyographique et sur l'introduction d’un traitement spécifique (corticothérapie), en
lien en partie avec le délai parfois tres long entre I'apparition des symptomes et le diagnostic.
Ensuite, concernant les données de suivi, nous avons perdu de vue environ 50% des patients,
malgré le fait que tous les patients ont été contactés par téléphone a minima 2 fois sur 2 jours
distincts. Ensuite, les données de suivi ont été recueillies par évaluation téléphonique, c’est-
a-dire sans évaluation clinique au lit du malade, ce qui génére un biais notamment concernant
I’évaluation du déficit moteur résiduel. Enfin, il ne s’agit pas d’'une cohorte prospective avec

une évaluation standardisée pour chaque patient.

Une étude prospective avec évaluation standardisée permettrait de s’affranchir de ces biais
ce qui, en fonction des résultats, pourrait permettre de prédire I'évolution syndromique et
d’adapter la prise en charge notamment sur le plan professionnel des patients. Un autre axe
de recherche pourrait s’orienter vers I'imagerie nerveuse. En effet, depuis le milieu des années
2000, les améliorations technologiques, le développement des techniques et I'accessibilité de
plus en plus grande de I'IRM et de I’échographie nerveuse en pratique clinique font que
I'imagerie du systéme nerveux périphérique est en train de prendre une place majeure dans
la prise en charge des neuropathies périphériques. Des explorations systématiques et
standardisées par imagerie nerveuse (plexique et tronculaire) et musculaire pourraient peut-
étre permettre de dégager d’autres facteurs pronostiques. Enfin, tres peu de patients ont
bénéficié d’un traitement spécifique du syndrome de Parsonage-Turner dans notre centre, et
ce pour de multiples raisons déja évoquées. Outre I'intérét de la corticothérapie, des études
complémentaires pourraient permettre d’évaluer a plus long terme le pronostic des patients
traités chirurgicalement, de déterminer I'intérét de la RIBAVIRINE chez les patients présentant
une forme secondaire a une séroconversion VHE, ou encore de mesurer I’effet sur le pronostic
respiratoire de I'appareillage précoce par ventilation non invasive chez les patients présentant

une atteinte phrénique.

62



CONCLUSION

Depuis la définition initiale faite par Parsonage et Turner en 1948, décrivant des soldats anglais
postés en Inde pendant la seconde guerre mondiale atteints de plexopathies brachiales
apparues des suites d’évenements traumatiques ou infectieux, les connaissances médicales
se sont enrichies a la fois sur le plan clinique, diagnostique mais aussi thérapeutique.
Toutefois, la connaissance de I’entité clinique que nous nommons aujourd’hui syndrome de

Parsonage-Turner, reste encore largement parcellaire.

Ce travail témoigne du véritable défi diagnostique que peut représenter le syndrome de
Parsonage-Turner, a travers des facteurs déclenchants de nature variable, une multitude de
présentations cliniques possibles (brachiales, lombo-sacrées, phréniques, idiopathiques ou
héréditaires, uniques ou récidivantes), et des explorations neurologiques, fonctionnelles ou

par imagerie, souvent décevantes.

Si historiguement il était considéré comme de bon pronostic, ce travail, en accord avec des
données scientifiques récentes, vient conforter I'idée que le syndrome de Parsonage-Turner
peut avoir de réelles conséquences a court, moyen et long terme sur la qualité de vie des

patients.

Méme si I'analyse rétrospective des données de nos patients n’a pas permis de mettre en
évidence des facteurs pronostiques, nous portons I'idée que des études prospectives de plus
grande ampleur pourraient permettre de prédire I'évolution clinique des patients, et donc de

proposer une prise en charge adaptée.
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Annexe 1 : Score ONLS

D’aprés Graham et collaborateurs, « A Modified Peripheral Neuropathy Scale: The Overall

Neuropathy Limitations Scale ». Journal of Neurology, Neurosurgery, and Psychiatry.
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Annexe 2 : Score DN4

D’aprés Bouhassira et collaborateurs, « Comparison of Pain Syndromes Associated with
Nervous or Somatic Lesions and Development of a New Neuropathic Pain Diagnostic

Questionnaire (DN4) ». Pain.
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Annexe 3 : Score CIS20-R

D’aprés Beurskens et collaborateurs, « Fatigue among working people: validity of a
guestionnaire measure ». Occupational and Environmental Medicine.
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Annexe 4 : Score de Rankin modifié

D’apres Swieten et collaborateurs, « Interobserver Agreement for the Assessment of

Handicap in Stroke Patients ». Stroke.
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Annexe 5 : Normes EMG du laboratoire d’explorations
fonctionnelles neurologiques du CHU de Toulouse

Réponses évoquées sensitives étudiées par électrodes de contact, de facon antidromique

aux membres supérieurs et inférieurs.

Réponses sensitives | Amplitude pVv Vitesse m/s
Médian (index) >12 > 40
Ulnaire (5éme doigt) >8 >40
Radial 215 240
Sural latéral >8 > 40
Fibulaire superficiel 25 240

Réponses évoquées motrices étudiées par électrodes de contact, avec stimulations étagées

et mesure des amplitudes pic négatif — ligne de base.

Réponses motrices Latence msec Amplitude mV Vitesse m/s Latence ondes F msec
Médian <4 >4 > 45 <32
Ulnaire <35 24 245 <32
Fibulaire commun <6 >4 > 40 <55
Tibial <6 >4 >40 <58
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SYNDROME DE PARSONAGE-TURNER : DESCRIPTION DE LA COHORTE
TOULOUSAINE ET RECHERCHE DE FACTEURS PRONOSTIQUES

Introduction : Le syndrome de Parsonage-Turner est une plexopathie inflammatoire,
caractérisée par I'apparition d’'une douleur neuropathique intense en regard du territoire
nerveux atteint survenant dans les suites d’'un évenement déclencheur infectieux ou
traumatique, et suivi de I'installation d’un déficit moteur amyotrophiant de durée et de
sévérité variable. Il s’agit d’une pathologie encore insuffisamment comprise, mais
historiquement considérée de bon pronostic. L'objectif de cette étude était de décrire la
population de patients pris en charge au CHU de Toulouse et de tenter d’identifier des
facteurs pronostiques prédictifs de I’évolution clinique.

Matériel et méthode : Nous avons réalisé une étude observationnelle rétrospective
analysant les données démographiques, anamnestiques, cliniques, électromyographiques,
d’imagerie et thérapeutiques de 117 patients pris en charge au CHU de Toulouse entre
janvier 2010 et décembre 2020. Afin de déterminer les facteurs pronostiques, 50 patients
considérés consolidés ont été évalués, et classer en 2 groupes en fonction du score de
Rankin modifié : ceux avec un score de Rankin <1 (considérés non séquellaires) et ceux avec
un score >1 (considérés séquellaires).

Résultats : Nous avons décrit notre population, en nous attardant notamment sur la
présence de formes atypiques : atteintes lombosacrées, formes bilatérales secondaires a une
séroconversion VHE et atteintes phréniques. 42% des patients consolidés évalués présentent
des séquelles invalidantes, sans qu’il n’ait été retrouvé par analyse statistique des facteurs
pronostiques.

Conclusion : Le pronostic du syndrome de Parsonage-Turner est trés variable, avec
guasiment un patient sur deux gardant des séquelles sensitives et motrices a plus de 3 ans
de la phase aigilie du syndrome. Il n’a pas été retrouvé d’élément permettant de prédire
I’évolution clinique.
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