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Clause de non-responsabilité : Linformation reprise dans cette brochure se veut un recueil de connaissances
générales destinées aux patients atteints de myasthénie et leurs aidants. Ce guide n'est pas concu a des fins
d'autodiagnostic et ne remplace pas I'avis de votre médecin ou d’'un professionnel de santé. Pour plus d’'informations
sur la myasthénie et sa prise en charge, veuillez consulter votre médecin ou un professionnel de la santé.
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Qu’est-ce que la myasthénie ?

La myasthénie est une maladie chronique d’origine auto-immune.

Il existe de rares formes génétiques (myasthénies congénitales) non évoquées
dans cette brochure.

La cause en est la présence d’anticorps pathogénes bloquant la jonction neuro-
musculaire et empéchant dés lors la transmission électrique normale entre le
nerf et le muscle. La myasthénie est responsable d’'une fatigabilité musculaire
anormale qui s'aggrave au fil de la journée.

Elle peut affecter des personnes de tous ages et sexes, indépendamment de leur
origine ethnique.*

La myasthénie affecte environ:

16,7 personnes
sur 100 000

(Chiffre des Pays-Bas)®

Chez les personnes de moins de 40 ans, la myasthénie est 3 fois plus fréquente
chez les femmes que chez les hommes.®

Chez les personnes de plus de 60 ans, |a myasthénie est 1,5 fois plus fréquente
chez les hommes que chez les femmes.”

Symptdomes® !

Le symptdéme princeps de la myasthénie consiste en une faiblesse et une
fatigabilité musculaire fluctuant au cours de la journée. Typiquement, le
handicap s’aggrave avec 'activité physique et au fil de la journée.
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Il existe des formes dites oculaires et des formes généralisées de la myasthénie.
Les formes oculaires peuvent se généraliser dans un second temps.

Les formes purement oculaires se manifestent par une paupiére tombante
accompagnée ou non de vision double.

Les formes généralisées sont responsables, en plus de la symptomatologie
oculaire, d'une perte de force d'intensité et de localisation variable qui peut
impacter les activités quotidiennes. Cela peut se manifester de différentes
manieres : modification de la voix, difficulté a avaler, a macher les aliments, a
déglutir, a respirer par exemple.

Le patient peut aussi présenter des difficultés a tenir la téte droite ou se plaindre
d'une perte de force au niveau des bras ou des jambes. Il peut par exemple
présenter des difficultés a se coiffer ou a monter les escaliers.




Quelle est la cause de la myasthénie ? 1213

Le systéme immunitaire

En temps normal, la fonction du systéme immunitaire est de lutter contre les
infections (bactérie, virus,...) grace a la fabrication d’anticorps. Dans le cas de la
myasthénie, le systeme immunitaire identifie, par erreur, certaines parties du
corps comme des menaces et s’y attaque en fabricant des auto-anticorps.

On appelle cela une réaction auto-immune.

Systéme immunitaire dans le cas
d’une maladie auto-immune

Systéme immunitaire normal

La jonction neuromusculaire 81216-18

La myasthénie se caractérise par la production, principalement au niveau du
thymus, d’anticorps qui se fixent sur différents récepteurs (principalement
le récepteur a l'acétylcholine - RACH) situés au niveau de la jonction
neuromusculaire, interférant avec la transmission nerveuse du nerf au muscle.

Jonction neuromusculaire Jonction neuromusculaire
chez le sujet sain chez les patients myasthéniques
possédant des auto-anticorps anti-RACH
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Les auto-anticorps!4t>

Il existe plusieurs types d’auto-anticorps observés en cas de myasthénie® :

> 0 0 ©

Anti-AChR Anti-MuSK Anti-LRP4 MG séronégatif’
Absence
d'anticorps

£ The Belgian gMG guidelines

* MG séronégatif : ¢'est-a-dire qu'aucun des différents types d'auto-anticorps n’est détecté dans le sang.
Anti-AChR : anticorps dirigés contre le récepteur de I'acétylcholine (RACh);

Anti-MuSK : anticorps dirigés contre la kinase spécifique du muscle;

Anti-LRP4 : anticorps dirigés contre la protéine LRP4 située sur la membrane musculaire.
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La fixation de lauto-anticorps sur le récepteur a l'acétylcholine a plusieurs

conséquences :

« elle empéche 'acétylcholine de se fixer normalement sur son récepteur

e elle provoque une destruction du récepteur dont le nombre diminue au
niveau de la jonction neuro-musculaire

e elle active une partie du systeme immunitaire appelée « le complément », ce
qui provoque une destruction de la jonction neuro-musculaire

* Partie du systéme immunitaire qui, lorsqu’elle fonctionne normalement, est responsable de I'élimination des bactéries ou d'autres agents pathogenes

de 'organisme.




Comment diagnostique-t-on Quelle est la prise en charge

la myasthénie ? thérapeutique de la myasthénie 71720
Le neurologue peut poser un diagnostic en se basant sur les éléments Ilexiste actuellement différents traitements disponibles pour la prise encharge
suivants : de lamyasthénie. Ces traitements peuvent étre répartis en quatre groupes et ne

permettent pas de guérir la maladie mais peuvent la stabiliser. Les symptémes
peuvent régresser, voire disparaitre, permettant au patient de mener une vie
e Le dosage sanguin des anticorps spécifiques normale.

e Linterrogatoire et 'examen clinique du patient

» examen électromyographique, qui objective le dysfonctionnement de la

jonction neuro-musculaire Les anticholinestérasiques

Ce sont des traitements purement symptomatiques de la maladie
mais n'ont aucune action sur la cause de la maladie en elle-méme et

+ sur son évolution. Ils sont administrés par voie orale et améliorent,
de maniere temporaire, la contraction musculaire. lls peuvent étre
utilisés seuls en cas de myasthénie oculaire mais doivent étre la
plupart dutemps associés ades traitements agissant sur le systeme
immunitaire en cas de myasthénie généralisée.

e Uexamen du thymus réalisé par scanner sans injection de produit de
contraste iodé.

Les traitements utilisés au début de la maladie et ayant pour but de la
stabiliser : ces traitements agissent sur la cause de la maladie

e Les corticoides (par voie orale ou intraveineuse) : souvent utilisés dans la
prise en charge initiale de la myasthénie.?*

e Les immunoglobulines (anticorps) administrées par voie intraveineuse
principalement.

e Les plasmaphéreses (technique proche de la dialyse permettant le retrait
des anticorps présents dans le sang).

Traitements administrés en début de maladie ou en cas d’aggravation
Corticostéroides Immunoglobulines Plasmaphéreses®
intraveineux® intraveineuses ou sous cutanées®

a. Anti-inflammatoires qui atténuent la réaction auto-immune au niveau du muscle.

b. Elle ne sont pas encore remboursées en Belgique. Ce sont des anticorps prélevés chez des personnes en bonne santé qui une fois administrés vont
neutraliser les anticorps anormaux du patient. La cure dure de 2 a 5 jours a I'hGpital.

¢. Procédure qui échange le plasma du patient par un liquide de substitution pour retirer rapidement les auto-anticorps dans le sang et soulager les
symptomes. La séance dure 2 a 4 heures a I'hdpital.




Les traitements utilisés une fois la maladie stabilisée, pour éviter les rechutes :
ces traitements agissent également sur la cause de la maladie

e Les immunosuppresseurs non-spécifiques, qui sont administrés par voie
orale.

e Les immunosuppresseurs spécifiques tels que les inhibiteurs du complément
et les inhibiteurs du FcRN qui sont administrés par voie sous-cutanée ou
intraveineuse.

Traitements au long cours

cogm mg;@
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Corticostéroides? Immuno- Inhibiteurs Inhibiteurs du FcRn
suppresseurs® du complément®

Ablation du thymus (Thymectomie*)

Le thymus est une petite glande située a la base du cou.

Dans certaines formes de myasthénie, il peut contribuer a
I'apparition et a I'aggravation de la myasthénie. Selon le type
d’anticorps, les résultats du scanner thoracique et I'age du patient,
une chirurgie d’ablation du thymus peut étre envisagée.

Discutez avec votre médecin

Si vos symptomes persistent et affectent vos activités
quotidiennes malgré un traitement adéquat, il est important de
consulter votre médecin. || arrive que certains patients soient
dits « réfractaires » a des traitements. Ensemble, vous pourrez
établir des stratégies efficaces pour gérer les symptomes de la
myasthénie. Il est également important de discuter avec votre
médecinde tout autre médicament ou complément alimentaire
que vous prenez pour éviter toute contre-indication.

Vous trouverez en annexe une liste des médicaments contre-indiqués.

a. Anti-inflammatoires qui atténuent la réaction auto-immune au niveau du muscle

b. Médicaments qui diminuent I'activité du systeme immunitaire en ciblant les mécanismes impliqués dans la production des auto-anticorps.

¢. Traitement qui bloque I'activation de la partie terminale du systéme du complément, un complexe immunitaire qui attaque et endommage la jonction
neuromusculaire dans le cas de la myasthénie.

d. Traitement qui diminue les auto-anticorps circulant dans le sang en bloquant un récepteur appelé récepteur Fc néonatal

* La thymectomie peut étre envisagée des le début de la maladie pour certaines populations.

Quel est le suivi du patient
myasthénique ?2223

Le suivi est principalement clinique et réalisé par le neurologue.

Le contréle de [Iélectromyogramme permet dobtenir des informations
quantifiées sur le fonctionnement de la jonction neuro-musculaire.

Différents questionnaires, tels que le MG-ADL et le MG-QolL, sont concus pour
vous aider, vous et votre médecin, & évaluer la sévérité de la myasthénie.

lls peuvent étre utiles pour suivre et prendre conscience de I'évolution des
symptomes de la myasthénie au fil du temps.

— . Outil d’évaluation MG-ADL

e Cet outil évalue la sévérité de vos symptomes et leur impact sur vos
activités quotidiennes au cours des 7 derniers jours.

[l comprend un questionnaire de 8 points que vous pouvez remplir et
remettre a votre médecin.

Ensemble, vous pourrez utiliser les résultats pour suivre vos progres.

Utilisation de l'outil d’évaluation MG- ADL

@ [I'est conseillé de remplir le formulaire MG-ADL en présence

de votre médecin lors de vos rendez-vous trimestriels. Cela
permettra a votre médecin d'identifier et de résoudre tout
probleme potentiel.

Trouvez en annexe a la fin de cette brochure un exemple du questionnaire
MG-ADL

MG-ADL : Myasthenia Gravis Activities of Daily Living.
MG-QoL : Myasthenia Gravis Quality of Life.




Comment la myasthénie peut-elle
affecter ma vie quotidienne ?242¢

La fatigue chronique et la faiblesse musculaire peuvent toucher différentes
parties du corps, ce qui peut nuire a la réalisation de certaines activités
quotidiennes et a la qualité de vie. Parfois, la gravité des symptémes peut
augmenter de maniere inattendue et entrainer une hospitalisation.

Symptémes Symptémes

Faiblesse des muscles
oculaires:

Faiblesse des muscles
du visage et de la gorge :
« Vision double

» Affaissement des paupieres

o Difficulté a parler

« Difficulté a mastiquer

« Difficulté a avaler

» Expressions faciales limitées

Activités touchées

» Conduite

Activités touchées e Lecture

e Parler e Regarder la télévision
e Manger * Travail
* Boire
Symptoémes
Symptomes Faiblesse des muscles du

Faiblesse des muscles
de la poitrine :

cou:

« Difficulté a soutenir sa téte

o Difficulté a respirer
(au repos ou a l'effort)

Activités touchées

» Conduite

Activités touchées « Exercice physique

* Sommeil

» Exercice physique

o Exécution des activités
quotidiennes

Symptoémes
Faiblesse des muscles des
membres :

e Faiblesse dans les bras et/
ou les jambes
 Fatigue

Symptémes
Faiblesse des muscles
urino-sphinctériens

& Troubles sexuels : Activités touchées

. . . i
e Troubles urinaires 'EFraval'I hysi
i . « Exercice physique
« Lavie sexuelle peut étre « Marche

impactée, notamment par la

; : » Corvées ménageres
fatigue chronique

» Hygiene personnelle

Comment prendre en charge
ma myasthénie 72731

Pour les personnes atteintes de myasthénie, il est essentiel d’apprendre a faire
face a la maladie. La relation avec votre médecin est importante et il ne faut pas
hésiter a solliciter un soutien psychologique si besoin.

Le traitement médicamenteux est incontournable mais d'autres éléments peuvent
vous aider a prendre en charge la maladie :

Nutrition

&O \otre régime alimentaire est important pour maintenir votre santé.
En cas de maladie auto-immune tel que la myasthénie, différents facteurs pro-
inflammatoires doivent étre évités : consommation de sucres rapides, tabac, alcool. Une
hydratation suffisante et le suivi d'un régime adapté est a discuter avec votre médecin.

2 Alimentation
‘ Adapter vos habitudes alimentaires est crucial. Voici quelques recommandations :
ﬂ « Fractionner vos repas : mangez en plus petites quantités et plus fréquemment
o Couper les aliments solides en plus petits morceaux
« Planifier vos repas pour les moments ou votre niveau d’énergie est plus élevé
» Trouver la position du cou quivous est la plus confortable pour faciliter la déglutition

) Travail
Les symptomes de la myasthénie peuvent restreindre la capacité a accomplir des taches
‘Iq professionnelles. Adapter les conditions de travail, comme instaurer des horaires flexibles,
permettre le télétravail ou fournir un stationnement accessible, pourrait s'avérer crucial.

[ ) Exercice physique
Il est recommandé de pratiquer une activité physique adaptée & vos capacités car celle-ci
k ) exerce une activité anti-inflammatoire et améliore votre santé générale. Ne vous exercez
,l que si vous vous en sentez capable et évitez 'effort en cas de faiblesse. Assurez-vous de
consulter votre médecin avant de commencer tout programme d'exercice physique.

Grossesse

Elle est envisageable chez la patiente myasthénique aprées discussion avec son médecin. |l
est conseillé de ne I'envisager que lorsque la myasthénie est équilibrée depuis deux ans et
sous couverture d’un traitement immunosuppresseur.

Centres de référence neuromusculaire

@ [l existe 7 centres de référence neuromusculaire en Belgique

ol une équipe multidisciplinaire d’experts médicaux et para-
médicaux vous apportera, ainsi qu'a votre entourage, des soins
et un soutien a long terme.




Les associations de patients

Les associations de patients offrent un soutien et un accompagnement
supplémentaires. lls peuvent également vous aider a entrer en contact avec d'autres
personnes atteintes de myasthénie, créant ainsi un réseau de soutien partagé.

GROUPES DE SOUTIEN

Liga
Myasthenia Gravis &
van en voor MG-patiénten

’Association Belge contre les = Liga Myasthenia Gravis VZW
Maladies neuro-muscu E

www.abmm.be x www.ligamg.be

Annexes

’Association des Myasthéniques LBl Myasthénies AFM-Téléthon
Isolés & Solidaires
www.myasthenie.fr A www.afm-telethon.fr

SPIERZIEKTEN

VLAANDEREN

Spierziekten Vlaanderen
www.spierziektenvlaanderen.be

Soyez prét(e)

Bien que vous ne soyez peut-étre jamais confronté(e) a une situation d’urgence
liee a la myasthénie, il est crucial d’étre préparé(e). Il est important de disposer
d’'un plan d’'urgence qui vous permette de prendre des décisions éclairées et de
communiquer des informations vitales aux professionnels de santé.




Outil d’évaluation des symptomes de la myasthénie (MG) Score MG-ADL :
Score d’activité quotidienne de la MG 3233

Remplissez ce formulaire avec votre médecin ou votre infirmiere.

Score
0 1 2 3 (1,2 0u 3)
Attribuez un score de O a 3 pour chacune des 8 activités ou symptémes Dysarthrie
mentionnés dans le tableau. majeure
R L, o . N . N . empéchant
e Unscorede O correspond a une activité normale ou a I'absence de signe ou 1. Elocution Normale | . 'Nasonnee asonnee d'étre compris
R intermittente permanente N .
symptome de MG; (difficulté
aparler
e Un score de 3 correspond a l'incapacité d'effectuer l'activité ou a des clairement)
symptomes de MG sévere. Fatigue avec Fatigue avec
.. : : Sonde naso-
2. Mastication Normale aliments aliments ERTTE
Finalement additionnez les 8 scores pour obtenir votre score MG-ADL total solides semi-liquides
(score de O a 24). Troubles
3. Déglutition Normale Troubles irrfeggs::iie sonde naso-
Date de I'évaluation du Score MG-ADL : / / a h -Deg épisodiques P gastrique
changer de
régime
4. Respiration Normale DYSpnee DTSR Ventilation
d'effort repos
> éD;f:IE:'j(I)tsiir Effort mais Repos Ne peut plus
Linformation contenue sur cette page est a visée éducative, elle ne remplace les denteou | Aucune | sansrequérir néce;’saire accomplir
ni le jugement ni le diagnostic clinique d’un professionnel de la santé. A se peigner de repos aucun geste
6. Difficultés Nécissite Neécissite o
R L. toujours Nécissite
aselever Aucune parfois I'aide .. R
, . l'aide des assistance
d’une chaise des bras
bras
7. Diplopie Episodique Episodique
(vision Aucune mais pas mais Permanent
double) quotidienne quotidienne
8. Ptosis Episodique Episodique
(paupiére Aucune mais pas mais Permanent
tombante) quotidienne quotidienne
Score MG-ADL total :

Evaluation MG-ADL d'apés Wolfe Gl et al. 1999.2

* MG-ADL : MG Activities of Daily Living Scale (Score d'activité quotidienne de la MG)




Médicaments contre-indiqués
dans la myasthénie

Antibiotiques

Formellement

contre-indiqués

e Aminosides

A n'utiliser qu'avec
précaution

e Aminosides en

vasculaires

parentéraux application locale
e Quinolones e Lincomycine
e Macrolides e Clindamycine
Médicaments cardio- e Quinidine e Lidocaine par voie

e Procainamide
e Béta-bloquants

intraveineuse

Médicaments du
systéme nerveux central

e Hydantoines
e Benzodiazépines
e Dantroléne

e Carbamazépine
e Chlorpromazine
e Lithium

Anesthésiques

e La plupart des curares

e Anesthésiques volatils

e Barbituriques
intraveineux ou
intramusculaires

e Ketamine

Divers

e D Pénicillamine

e Magnesium
intraveineux

e Quinine et Schweppes

e Toxine botulinique

e Produit de contraste
iodé

e Patch de Nicotine

e Béta-bloquants collyres

e Magnésium par voie
orale
e Statines

Avec I'aimable autorisation du Docteur Isabelle Hansen (Service de Neurologie, CHU de Liege) pour le partage de ces informations.
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