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I Introduction :  
 Le syndrome de Guillain-Barré (GBS) est une des principales causes de paralysie 

flasque aiguë, caractérisé par une atteinte symétrique des membres et éventuellement des 

paires crâniennes, une hypo- ou aréflexie, dont le paroxysme est atteint dans les 4 semaines 

suivant le début des symptômes.  

Les formes les plus fréquentes sont la forme démyélinisante et la forme axonale. Quelles que 

soit la forme l’évolution clinique, la sévérité et la probabilité de séquelles sont très variables 

d’un individu à l’autre. 

 Ce syndrome survient généralement après un épisode infectieux préalable, souvent  

d’origine respiratoire ou digestive. Le mécanisme proposé est celui d’un mimétisme 

moléculaire entre les antigènes présentés par des agents pathogènes et les gangliosides 

présents à la surface des membranes nerveuses. Ce mimétisme moléculaire serait responsable 

d’une réaction auto-immune contre ces derniers. Le germe incriminé et le type d’auto-

anticorps sécrété seraient responsables du type de syndrome de Guillain-Barré développé. Ce 

mécanisme, bien que démontré dans la forme AMAN, n’est pas encore prouvé dans la forme 

démyélinisante, forme la plus répandue en Europe et Amérique du Nord. 

 Le pronostic de la pathologie a été largement amélioré par une meilleure prise en 

charge respiratoire avec l’avènement de la ventilation mécanique, mais aussi par l’apparition 

de l’immunothérapie et des échanges plasmatiques. Malgré tout, les formes graves peuvent 

engendrer des séquelles, motrices ou sensitives, avec notamment des douleurs neuropathiques 

résiduelles, mais également psychologiques devant la difficulté fréquente de reprendre une vie 

active. Jusqu’à un tiers des patients atteints de GBS nécessitent une hospitalisation en 

réanimation (1–3), et les complications qui y surviennent peuvent avoir des conséquences sur 

la morbidité et mortalité de ces patients.  

La revue de la littérature sur le syndrome de Guillain-Barré retrouve peu d’études réalisées en 

service de réanimation.  

Il nous est donc apparu intéressant de mener une étude sur ce sujet au sein du CHU de 

Nancy et du CHR de Metz-Thionville-Briey.  Nous avons ainsi étudié la prise en charge des 

patients atteints d’un syndrome de Guillain-Barré dans les services de réanimation des deux 

plus grands centres de neurologie en Lorraine ces dix dernières années, puis le devenir et les 

facteurs pronostiques de ces patients à court, moyen et long terme. 
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II Syndrome de Guillain-Barré et Strohl: 

A. Historique : 
 
 En 1828, le Pr Auguste-François Chomel décrivait pour la première fois des cas de 

polynévrites aigues ascendantes évoquant a posteriori le GBS (4).  

 En 1859, le docteur Landry décrivait dix cas de paralysies ascendantes (5)  avec 3 

formes cliniques qu’il différencie de la manière suivante:  

- paralysie ascendante accompagnée ou non de signes sensitifs, 

- paralysie ascendante associée à une analgésie et une anesthésie concomitantes, 

- paralysie progressive et généralisée associée ou non à des signes sensitifs.  

Le Docteur Westphal, neurologue et neuroanatomiste allemand, nommait ce syndrome « le 

syndrome de paralysie aigue ascendante de Landry » (6). 

 Il faudra attendre le siècle suivant, en 1916, pour obtenir la première description 

clinico-électro-biologique de ce syndrome par les docteurs Guillain, Barré et Strohl (7). Ils 

étaient tous trois médecins pendant la première guerre mondiale, neurologues pour les 

docteurs Guillain et Barré, radiologue et électro-physiologiste pour le docteur Strohl. Devant 

deux cas de polynévrite aiguë ascendante chez 2 soldats, ils réalisèrent une ponction lombaire. 

L’examen montra une dissociation albumino-cytologique, contrairement à la poliomyélite, 

principal diagnostic différentiel à l’époque. L’étude électro-physiologique du docteur Strohl 

confirma l’aréflexie musculaire avec conservation des réflexes idio-musculaires. Ce tableau 

sera nommé syndrome de Guillain-Barre et Strohl (GBS) plus communément appelé 

syndrome de Guillain Barré. 

 Il restera néanmoins pendant de nombreuses années peu connu avant d’être à nouveau 

mis sur le devant de la scène par le Pr Asbury qui en posera les critères diagnostiques 

cliniques,  biologiques et électro-physiologiques dans le cadre d’une conférence de consensus 

en 1981, revue en 1990 (8,9). 
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B. Définitions : 

1. Clinique : 

1.1 Critères diagnostiques : 
 
Le GBS est une polyradiculonévrite aiguë se traduisant généralement par un déficit sensitivo-

moteur d’évolution ascendante, bilatérale et symétrique. Ces critères diagnostiques reposent 

essentiellement sur la clinique (8,9). La présence d’un déficit d’apparition progressive 

débutant dans plus d’un membre ainsi qu’une aréflexie sont les 2 critères principaux du 

diagnostic de GBS.   

D’autres critères sont fortement en faveur de ce syndrome sans être pour autant nécessaires :  

- progression en moins de 4 semaines,  

- atteinte symétrique, 

- atteinte sensitive modérée associée ou non à des paresthésies,  

- notion de récupération, 

- atteinte des paires crâniennes en particulier une paralysie faciale d’origine 

périphérique bilatérale, 

- présence d’une dysautonomie, 

- absence de fièvre, 

- présence de douleurs neuropathiques. 

Dans la plupart des situations, les critères cliniques suffisent au diagnostic. 

1.2 Phases cliniques : 

 
Le syndrome GBS est souvent précédé d’un syndrome infectieux généralement 

respiratoire ou digestif, et donc parfois considéré comme une polyradiculonévrite aiguë post-

infectieuse. 

Il se déroule généralement en 3 phases : la phase d’extension, la phase de plateau et la phase 

de récupération (9,10). 

• La phase d’extension :  

    Elle correspond à l’extension du déficit neurologique. Elle doit par définition durer moins 

de 4 semaines. Les premiers symptômes sont généralement des paresthésies ou des 

dysesthésies des extrémités. Puis s’installe le déficit moteur,  généralement bilatéral et 

symétrique, associé à une perte ou diminution des réflexes ostéo-tendineux. L’évolution du 

déficit se déroule de manière ascendante, prédomine en proximal et peut être de gravité 
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variable. Il évolue potentiellement vers une tétraplégie flasque avec diplégie faciale associée à 

une insuffisance respiratoire aiguë restrictive liée à l’atteinte des nerfs phréniques (10,11). 

• La phase de plateau :  

Elle est sans signe de progression de l’atteinte motrice, mais également sans signe de 

récupération. Elle peut être de durée variable et est accompagnée dans 80% des cas de 

paresthésies et de douleurs. Soixante-quinze pour cent des patients auront alors perdu leur 

capacité à marcher et 30% nécessiteront une assistance ventilatoire au cours de cette période 

(10,11). 

• La phase de récupération : 

 Elle est généralement la plus longue. Vingt pour cent des patients ne retrouvent pas la 

capacité de marcher à 6 mois d’évolution et des séquelles sont retrouvées chez 10% des 

patients à 3 ans (12). 

 

Cette évolution en 3 phases est modifiée depuis l’avènement de l’immunothérapie. On 

observe parfois avec ce traitement l’apparition de nouvelles phases d’extension pendant la 

phase de plateau ou de récupération. On les nomme les «  treatment-related fluctuations » ou 

fluctuations cliniques liées aux traitements. Ces phases d’extension évoluent généralement 

favorablement à la reprise du traitement (13,14).   

1.3 Symptômes associés : 

 
• Dysautonomie : 

    La dysautonomie qui accompagne le GBS est une complication présente chez les deux tiers 

des patients (15–19). Elle intervient généralement dans la phase d’extension, mais parfois 

dans la phase de récupération (19). Ces symptômes peuvent se manifester par des troubles 

cardiovasculaires comme une labilité tensionnelle entrainant des hypotensions orthostatiques 

sévères et une dysrythmie pouvant aller jusqu’à l’arrêt cardio-circulatoire. Il peut également y 

avoir une réponse hémodynamique aberrante ou excessive à des médicaments, des anomalies 

pupillaires, une dysfonction sphinctérienne avec notamment une rétention d’urine (15,18,19). 

Ces manifestations sont généralement mineures et interfèrent peu sur l’évolution et la prise en 

charge du patient. Parfois, malheureusement, les complications cardio-vasculaires mettent en 

jeu le pronostic vital. Les dysautonomies représenteraient une des principales causes de décès 

dans la maladie (17). 
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• La douleur : 

    La douleur est un des symptômes les plus présents au cours du syndrome de GBS (89% des 

cas) (16,20,21). Elle est présente dans toutes les phases du GBS. Elle se présente sous 

différentes formes : douleur de type neuropathique avec paresthésies ou dysesthésies, douleur 

musculaire ou articulaire, douleur viscérale, douleur de décubitus, etc... Elle ne semble pas 

être plus importante dans une forme clinique que dans une autre (20–23). 

Son origine est multifactorielle et varie en fonction du stade de la maladie. Elle est plutôt 

nociceptive dans la phase d’inflammation où les fibres nerveuses de l’épiderme sont plus 

sensibles (24) . Il existe également des douleurs viscérales secondaires à la dysautonomie 

(25).  

Par la suite les douleurs sont plutôt neuropathiques, dues à la dégénérescence puis à la 

régénération des fibres nerveuses. Il existe également des douleurs musculaires et articulaires 

de décubitus (16,23,26). 

2. Biologique : 

L’ensemble des critères cliniques ne sont pas forcément tous présents et il peut exister des 

variantes du syndrome GBS. Dans ces situations, il est recommandé de réaliser des examens 

complémentaires pour valider le diagnostic et éliminer un diagnostic différentiel. 

2.1 Ponction lombaire : 
 
    La ponction lombaire est le principal examen biologique pouvant orienter le diagnostic en 

faveur d’un syndrome GBS. Elle retrouve typiquement une dissociation albumino-

cytologique, se traduisant par une hyperprotéinorachie (protéinorachie supérieure à 0,4 g/L) 

sans réaction cellulaire associée (moins de 5 cellules). Toujours présente, cette dissociation 

peut être retardée et peut alors manquer à la phase initiale du diagnostic. Il est par ailleurs 

toléré une hypercellularité, allant jusqu’à 50 éléments mononuclés dans le LCR, en l’absence 

d’un autre diagnostic différentiel suspecté et si les autres critères cliniques sont remplis (11).  

2.2 Bilan associé : 

 
Sont habituellement réalisés afin d’éliminer un diagnostic différentiel : 

- une numération de formule sanguine,  

- un ionogramme et une glycémie éliminant des troubles métaboliques pouvant être 

responsables de troubles neurologiques. Le dosage de la natrémie permet également de 
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rechercher un éventuel syndrome de sécrétion inappropriée en hormone anti-diurétique 

(SIADH) souvent associé au GBS, 

- et les CPK éliminant une atteinte musculaire type myosite ou rhabdomyolyse aiguë. 

    Une sérologie Lyme est régulièrement réalisée afin d’éliminer une neuroborréliose. Un 

dosage des porphyrines urinaires en cas de doute sur une porphyrie aiguë intermittente peut 

compléter le bilan. 

Le bilan étiologique comprend souvent :  

- le dosage des enzymes hépatiques à la phase initiale orientant vers une possible 

infection à CMV ou à un virus hépatique  

- le dosage des sérologies des différents germes potentiellement responsables de la 

maladie qui sont : le campylobacter jejuni (associé à la coproculture), mycoplasma 

pneumoniae, CMV, EBV, HSV, VZV, VHB, VHC et VIH. 

Le dosage des anticorps anti-gangliosides participe au diagnostic du syndrome de Guillain-

Barré et fait partie du bilan d’auto-immunité. Ce bilan immunitaire est  parfois complété 

d’une électrophorèse des protéines plasmatiques. 

3. Electrophysiologie : 

 

L’électromyogramme (EMG) confirme le diagnostic de GBS, en éliminant principalement les 

myélopathies aiguës où l’EMG est normal, et la myasthénie auto-immune qui présente 

typiquement des décréments à l’EMG. Il peut également donner la forme clinique dont le 

patient est atteint. 

L’électromyogramme de stimulo-détection est principalement utilisé. Son principe consiste à 

stimuler un nerf par un choc électrique bref, via une électrode de surface, et à recueillir la 

réponse musculaire. Deux stimulations sont provoquées: une stimulation proximale et une 

stimulation distale. Le temps de latence entre les deux réponses donne le temps de 

conduction. La distance « d » séparant les 2 électrodes ramenée au temps de conduction 

« TC » permet d’obtenir la vitesse de conduction « VC » de l’influx nerveux (VC=d/TC). 

Après une stimulation, une deuxième réponse appelée onde F est détectée sur 

l’électromyogramme.  Cette onde F est liée à la  première stimulation qui entraîne la 

naissance d’une onde dite « antidromique » (remontant du nerf vers la moelle) et  qui sera à 

l’origine d’une nouvelle stimulation. Le temps d’obtention de cette réponse F est dénommé 

temps de latence de l’onde F. L’augmentation de ces différents temps de latence (distal, 



 28 

proximal et de l’onde F) ainsi que la diminution de la vitesse de conduction permettent de 

diagnostiquer une démyélinisation. 

L’amplitude des potentiels d’actions recueillis permet de diagnostiquer une atteinte axonale si 

elle est diminuée. 

Si l’évolution de la maladie est rapide, l’EMG ne permet pas toujours de faire la distinction 

entre atteinte démyélinisante ou atteinte axonale ; il doit donc alors êtres répété à distance. 

Il sert parfois au suivi du patient dans la phase de récupération en signalant une 

remyélinisation.  Des signes de remyélinisation  à l’EMG sont de bon pronostic. 

  

4. Formes cliniques : 

4.1 Forme démyélinisante simple : 

 
    La forme démyélinisante est la plus fréquente en Europe et en Amérique du Nord. Elle se 

définit par une démyélinisation des nerfs moteurs à l’EMG. Elle peut parfois être associée à 

une atteinte axonale,  rendant le diagnostic plus difficile, et dont le pronostic est plus péjoratif. 

 Les critères EMG pour conclure à une atteinte primitivement démyélinisante sont : 

- l’augmentation du temps de latence distale supérieure à 110% de la normale 

supérieure (120% si atteinte axonale associée), 

- la diminution de la vitesse de conduction motrice inférieure à 90% de la normale 

inférieure (85% si atteinte axonale associée),   

- l’augmentation du temps de latence de l’onde F supérieure à 120% de la normale 

supérieure, 

- ratio amplitude d’action proximal/distal<0,5. 

4.2 Forme axonale (AMAN) : 

 
La forme axonale est la forme principale rencontrée en Asie, Amérique du Sud et Centrale. La 

cible physiopathogénique est ici l’axolemme. 

Les critères EMG pour conclure à une atteinte axonale sont : 

- l’absence de critères de démyélinisation, 

- l’amplitude d’action de la stimulation distale inférieure à 80% de la limite normale 

inférieure. 
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4.3 Forme sensitivomotrice ou AMSAN: 

 
Cette forme se retrouve également essentiellement en Asie et en Amérique du Sud et Centrale. 

Elle se caractérise également par une atteinte axonale des nerfs moteurs mais aussi par la 

présence de symptômes sensitifs au premier plan.  

L’EMG, réalisé cette fois-ci au niveau des nerfs sensitifs, permet de mettre en évidence une 

atteinte axonale des nerfs sensitifs normalement inexistante dans la forme AMAN.  

4.4 Syndromes associés : 

 
• Le syndrome de Miller-Fisher : 

 Il est un syndrome rare (5% des GBS). Il se caractérise par une triade associant  une ataxie, 

une aréflexie et une ophtalmoplégie. 

Le tableau débute par une atteinte préférentielle des paires crâniennes en particuliers des nerfs 

oculo-moteurs, responsable d’une diplopie. L’atteinte motrice des membres est beaucoup plus 

rare (25% des cas), tandis que les troubles sensitifs sont fréquents (plus de 50% des cas). 

Ce syndrome, considéré comme une forme atypique de la maladie,  répond pourtant aux 

principaux critères du GBS en associant une atteinte aiguë en moins de 4 semaines, une 

aréflexie, la présence d’une dissociation albumino-cytologique à la ponction lombaire et une 

chronologie post-infectieuse, notamment après une infection à Campylobacter Jejuni. 

La présence d’anticorps anti-GQ1b est quasi-constante (95% des cas). Son évolution est 

favorable en moins de 3 mois dans la majorité des cas. 

 

• l’encéphalite de Bickerstaff :  

L’encéphalite de Bickerstaff associe des symptômes évoquant un syndrome de Miller Fisher 

auquel s’ajoute une atteinte du système nerveux central. Ce syndrome peut amener à des 

troubles de la vigilance (coma dans un tiers des cas). Il est associé dans 60% des cas à une 

tétraparésie flasque, et dans 40% des cas à un syndrome pyramidal. Il est également associé 

dans 65% à la présence d’anticorps anti-GQ1b. La ponction lombaire retrouve une 

dissociation albumino-cytologique dans 30% des cas et parfois même une pléïocytose (27). 

L’IRM retrouve habituellement une lésion du tronc cérébral, du cervelet et du thalamus 

réalisant un tableau de rhombencéphalite. L’EEG  met en évidence un tracé ralenti sans signe 
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d’état de mal épileptique. L’évolution peut être péjorative (5% de décès) mais finit dans 66% 

des cas par une rémission complète. Il n’existe pas de recommandation thérapeutique (28). 

5. Diagnostics différentiels : 

 
Il est important d’éliminer les atteintes médullaires pouvant amener un geste 

neurochirurgical en urgence, ainsi que les infections du système nerveux central pouvant 

nécessiter l’administration d’un traitement antibiotique ou antiviral en urgence. 

Les principaux diagnostics différentiels sont résumés dans le Tableau I. 

 
Tableau I: Diagnostics différentiels GBS 

Diagnostic différentiel Eléments cliniques Eléments paracliniques 
Myélopathie aigue  Syndrome pyramidal, niveau sensitif EMG normal/anomalie à l’IRM 

médullaire 
Atteinte nerveuse périphérique 
     Poliomyélite antérieure aiguë 
     Diphtérie 
       
     Neuroborréliose 
     Intoxication aux métaux 
lourds 
     Porphyrie aiguë 
     Vascularite 
     Lymphome 

 
Déficit moteur pur, asymétrie 
Atteinte ORL 
 
Piqûre de tique 
Exposition aux métaux lourds 
Douleur abdominal/couleur des urines 
 
Déficit possiblement asymétrique 

 
PL : pléïocytose initiale 
Atteinte axonale à l’EMG/anomalies 
ECG 
PL : pléïocytose/PCR Borrélia  
Atteintes axonale/PL : normale 
Dosage porphyrines urinaires 
Atteinte axonale à l’EMG/ PL : normale 
PL : cellules lymphomateuses 

Atteinte de la jonction neuro-
musculaire : 
     Myasthénie 
 
     Botulisme 

 
 
Déficit moteur pur 
 
Mydriase, troubles digestifs 

 
 
Décrément à l’EMG/PL normale/test 
prostigmine positif 
PL normale 

Atteinte musculaire : 
     Hypokaliémie 
     Hypophosphatémie 
     Myopathie inflammatoire 
     Rhabdomyolyse aiguë 
     Paralysie périodique 

  
Dosage kaliémie 
Dosage phosphatémie 
Elévation des CPK 
Elévation des CPK 
Dyskaliémie 

 
 

C. Epidémiologie : 

1. Généralités : 
 

L’incidence du GBS est comprise entre 0,80 et 1,89 cas pour 100 000 habitants par an dans 

le monde. Le sex-ratio Homme/Femme est de 3 pour 2. Son incidence varie énormément à 

travers le monde (0,4 pour 100 000 habitants au Brésil, 2,5 pour 100 000 habitants dans les 

Caraïbes à Curaçao ou au Bangladesh) (29–31). Elle augmente avec l’âge (20% tous les 10 

ans) (32,33). 
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 L’atteinte démyélinisante est la forme prédominante en Europe et en Amérique du Nord où 

elle représente alors 60 à 80% des GBS ; la forme AMAN n’y est présente que dans 6 à 7% 

des situations (10,34,35). En Amérique Centrale, Amérique du Sud et en Asie, la forme 

AMAN est en cause dans 30 à 65% des GBS (36–38). 

Cette différence est due à différents facteurs : exposition à différents agents infectieux selon 

les continents, variation génétique entre les habitants de ces territoires imputée (39,40).  

2. Facteurs déclenchants : 

 
Dans 40 à 70% des cas, le syndrome GBS est précédé d’un syndrome infectieux 

préalable : respiratoire dans 22 à 53% des cas, ou digestif dans 6 à 26% des cas (33,41).  

Différents germes ont été imputés. Ceux dont il a été prouvé de manière significative un lien 

avec la maladie sont les suivants :  

- Campylobacter jejuni dans 25% des cas (36,42,43) 

- Cytomégalovirus dans 13% des cas (42) 

- Mycoplasme pneumoniae dans 3,2% des cas(42) 

- Epstein- Barr Virus dans 1,2% des cas (42) 

Les études épidémiologiques réalisées sur les infections par Campylobacter jejuni révèlent 

que seulement 1 patient sur 1000 infectés déclare par la suite un syndrome GBS (44). 

D’autres germes plus anecdotiques sont retrouvés dans différentes études notamment 

l’hépatite E (45–48) et le virus de la grippe (42,49). Le virus de la grippe espagnole aurait 

notamment été  impliqué dans une « épidémie » de GBS au début du 20ème siècle. Cet 

événement a amené les scientifiques à s’intéresser à l’association entre infection et GBS (50–

52). Le lien de causalité entre grippe espagnole et GBS n’a jamais pu être confirmé (52–55). 

Certaines études se sont interrogées sur le lien entre syndrome GBS et la vaccination, suite à 

la recrudescence de GBS après la campagne de vaccination de 1976 contre la grippe porcine 

aux Etats-Unis (53,55–57). Ce lien a été confirmé par la suite lors de la campagne de 

vaccination contre la grippe H1N1 en 2009 mais il reste minime (58). Par ailleurs, des cas de 

GBS sont survenus après la vaccination contre le tétanos (59). 

 

    Il existe d’autres événements  relevés dans la littérature : opérations, épisodes de stress dont 

la relation avec l’apparition des troubles neurologiques reste débattue (54,55,59–64). 
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3. Morbidité et mortalité : 

 
    Au cours de la phase initiale et de la phase de plateau, 75% des patients perdent la capacité 

de marcher. Six à 44% des patients développent une insuffisance respiratoire aiguë nécessitant 

la mise en place d’une ventilation mécanique (65,66). Enfin, 26% à 70% des patients 

présentent des troubles dysautonomiques. 

Au cours de la phase de récupération, 80% des patients sont capables de marcher à 6 mois et 

90% à 3 ans. On retrouve néanmoins des troubles moteurs mineurs dans 27% des cas à 3 ans, 

entraînant dans environ 30% des cas un changement de profession (12,67). 

Des récidives sont rares mais peuvent être observées dans 2 à 5% des cas (68). 

 

    La mortalité du syndrome GBS varie entre 3 à 13% (1,17,18,69) dans la première année. Ce 

taux de mortalité approcherait les 3 à  5% depuis l’avènement de l’immunothérapie (70). Le 

principal facteur de risque de mortalité à la phase aiguë est l’hospitalisation dans des soins 

intensifs et surtout la nécessité d’une ventilation invasive. Le décès est dû à une évolution 

défavorable de la défaillance respiratoire initiale mais surtout à l’apparition d’une 

pneumopathie et d’un choc septique. Rarement le syndrome dysautonomique est la cause du 

décès à la phase initiale (1,70). 

Il est intéressant de noter que la plus grande partie des patients décèdent alors qu’ils sont pour 

la plupart sortis des soins intensifs. Cette mortalité s’explique potentiellement par des 

dysautonomies avec des troubles du rythme, mais aussi par des défaillances respiratoires chez 

les patients trachéotomisés non décanulés transférés en secteur (1).  

 

D. Scores d’évaluation dans le GBS : 

1. Evaluation de l’atteinte neurologique : 

 
• Medical Research Council sum score (MRC) : 

Il est l’un des scores de référence dans le GBS (71,72). C’est un score non spécifique basé sur 

la cotation habituelle de la force musculaire (allant de 0 à 5) de 6 groupes musculaires. La 

somme des forces de ces 6 groupes de manière bilatérales donne le score MRC (Tableau II). 
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Tableau II: MRC sum score 

COTATION FORCE MUSCULAIRE MOUVEMENTS EVALUES 
0=Pas de mouvement Abduction de l’épaule 
1=Contraction visible Flexion du coude 
2=Mouvements après soustraction de la gravité Extension du poignet 
3=Mouvements contre gravités Flexion de la hanche 
4=Mouvements contre gravités et contre pression 
exercées par l’examinateur 

Extension du genou 

5=Force normale Flexion dorsale du pied 
 

 

• Guillain-Barré Syndrome (GBS) disability scale (ou score de Hughes) : 

Ce score simple d’utilisation, spécifique du syndrome GBS, est souvent utilisé conjointement 

au score MRC. Il se base simplement sur la faculté à marcher ou non et à respirer sans 

assistance ventilatoire (Tableau III). 

 
                             Tableau III: GBS disability scale 

GBS DISABILITY SCALE 
0= Sain 
1= Symptôme, capable de courir  
2= Incapable de courir mais capable de marcher plus de 10 mètres sans aide 
3= Capable de marcher mais moins de 10 mètres et/ou avec aide 
4= Lit ou fauteuil roulant 
5= Nécessité d’assistance ventilatoire 
6= Décès 

 

Le GBS disability scale est actuellement l’échelle de référence pour les indications 

thérapeutiques (73,74). 

 

    Un score spécifique a été développé dernièrement afin de mesurer le handicap à plusieurs 

stades de la maladie, de manière plus précise, en s’intéressant non seulement à l’atteinte 

motrice, mais aussi à  l’impact qu’elle peut avoir sur la vie quotidienne du patient. Ce score, 

dénommé Rasch-built Overall Disability Scale ou ODS, est basé sur un questionnaire de 24 

items concernant des actes de la vie quotidienne (75,76). 

 

L’étude PERINOMS (PEripheral NeuropathIes Measures Outcome Study) réalisée en 2013 a 

évalué les différents scores existants dans les neuropathies périphériques. Elle retient 

l’utilisation de l’échelle GBS, du MRC sum score et de l’ODS dans le syndrome GBS (77). 
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2. Critères prédictifs de séquelles : 

 
Les séquelles dites importantes sont définies par un score GBS disability scale supérieur à 

2, à 6 mois d’évolution de la maladie ou 12 mois selon les études (78–80). 

• Erasmus GBS Outcome Score  (EGOS):  

Il est le score prédictif de séquelles le plus connu (81,82). Il est basé sur 3 critères simples :  

- l’âge avancé (81,83–86), 

- la présence de diarrhée précédant le début des symptômes,   

- le score GBS disability scale à 2 semaines d’évolution.  

 

• Score EGOS modifié : 

Il fut récemment modifié afin d’évaluer de manière plus précoce le risque de séquelles. Le 

degré du handicap n’est plus mesuré à 2 semaines par le score GBS mais à l’admission par le 

MRC sum score (82). Il comporte une évaluation à l’admission et à 7 jours d’évolution 

(Tableau IV). 

 
Tableau IV: Score EGOS modifié 

Score à l’admission Score à 7 jours 
Facteurs pronostics Score Facteurs Pronostic Score 
Age : 40 ans 
          41-60 ans 
          > 60 ans 

0 
1 
2 

Age : 40 ans 
          41-60 ans 
          > 60 ans 

0 
1 
2 

Diarrhée : Absente 
                  Présente 

0 
1 

Diarrhée : Absente 
                  Présente 

0 
1 

MRC sum score : 51-60 
                             41-50 
                             31-40 
                             <30 

0 
2 
4 
6 

MRC sum score : 51-60 
                             41-50 
                             31-40 
                             <30 

0 
3 
6 
9 

Total : 0-9 Total : 0-12 
 

Il prédit la capacité potentielle du patient de marcher à 1 mois, 3 mois et 6 mois (Figure 1).  
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Figure 1: Prédiction de récupération de la marche à 1 mois (en vert), 3 mois (en rouge) et 6 mois (en noir) en fonction 
du score EGOS à l'admission et à J-7 

 

L’EMG peut lui aussi aider au pronostic de séquelles (83,87). La présence de troubles 

importants de conduction à l’EMG initial sera de moins bon pronostic (88). 

Il n’y a actuellement aucun score pronostic associant à la fois des données cliniques, 

électrophysiologiques et biologiques. Une étude prospective est en cours dont le but est de 

proposer un score pronostic complet dénommé International Guillain-Barré Outcome Score 

(IGOS) (89). 

3. Critères prédictifs de décès : 
 
Il n’existe actuellement pas de score prédictif de décès dans le syndrome GBS. Des critères 

prédictifs de décès sont néanmoins généralement retrouvés :  

- un âge avancé,  

- une forme sévère avec score MRC à l’admission bas, 

- un délai entre le début des symptômes et l’admission à l’hôpital important,  

- un délai entre le début des symptômes et l’immunothérapie important,  

- la nécessité d’une ventilation invasive, 

- des infections systémiques,  

- une durée d’hospitalisation en unité de soins intensifs longue.  

Le décès peut survenir dans n’importe quelle phase du syndrome GBS, mais il semble plus 

important lors de la phase de récupération ou au-delà des 30 premiers jours (69,70,90,91).  
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E. Physiopathologie : 

1. Généralités : 
 
    La physiopathologie du syndrome GBS est complexe et encore non complétement élucidée. 

Les premières études histologiques réalisées en 1969 suggéraient une démyélinisation suite à 

une réaction inflammatoire avec une infiltration péri-vasculaire (92) associée à une présence 

de macrophages (93). Par la suite ont été décrits des cas cliniques similaires en Chine, mais 

avec cette fois des macrophages intra-axonaux à l’histologie, correspondant à la forme 

AMAN du GBS (94,95). C’est dans les années 1990 puis 2000 que l’origine auto-immune 

(via l’immunité cellulaire (96–104) ou humorale (105–107)) a été découverte. 

2. Physiopathogénie du syndrome GBS: 
 

2.1 Activation du complément et macrophage: 
 
    Des études histologiques réalisées en post-mortem ont montré la présence du complément 

au niveau de l’axolemme dans les atteintes axonales (AMAN), ou au niveau des cellules de 

Schwann dans les atteintes démyélinisantes (AIDP) (108,109).   

    Au cours des mêmes études, il a été montré également la présence de macrophages qui 

envahissent la gaine de myéline. 

    Les mécanismes d’activation de la voie du complément et des macrophages ne sont pas 

clairement élucidés mais leur responsabilité dans la destruction nerveuse au cours du 

syndrome de Guillain Barré est indiscutable. 

 

2.2 Anti-corps anti-ganglioside : 
 

 
    Chez les patients souffrant du syndrome GBS ont été fréquemment retrouvés des anticorps 

anti-gangliosides (41,110–121). 

    Les gangliosides sont des glycolipides qui constituent la membrane axonale. Ils ont la 

particularité de se distribuer de manière spécifique au niveau de cette membrane en formant 

des « radeaux lipidiques » (« lipid raft »). Ces « radeaux » forment une structure rigidifiée au 

niveau de la membrane et ont un rôle important dans la propagation de l’influx nerveux (122). 
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   Le complexe anticorps antiganglioside/ganglioside participerait à la destruction de 

l’axone ou de la cellule de Schwann périsynaptique par l’activation de la voie classique du 

complément entre autres (123–126). 

Ces auto-anticorps auraient par ailleurs une toxicité directe sur l’axone. Par exemple, la 

liaison de certains de ces auto-anticorps aux gangliosides provoquerait un relargage 

d’acétylcholine entraînant un blocage de l’influx nerveux, la cellule étant alors dépourvue de 

son principal neurotransmetteur (effet « alpha-latrotoxine-like ») (124,126).  

 

   Les principaux anticorps sont : les anti-GM1, GD1a, GD3, GT1a et GQ1b. Les anti-corps 

anti-gangliosides sont associés préférentiellement à certaines formes cliniques (127)  (Tableau 

V). Par exemple, les anti-GQ1b, gangliosides présent essentiellement au niveau des nerfs des 

paires crâniennes, sont surtout associés à des syndromes de Miller-Fisher et des 

rhombencéphalites de Bickerstaff (111,128–130). Aucun anticorps anti-ganglioside n’a été 

retrouvé dans la forme démyélinisante même si cette hypothèse reste encore privilégiée.  

 
Tableau V: Relation entre forme clinique et ganglioside 

Formes de syndrome de Guillain-Barré Gangliosides ciblés  
Démyélinisante (AIDP) Inconnus  
Axonale (AMAN) et sensitive (AMSAN GM1, GM1b, GD1a, GalNAc-GD1a 
Syndrome de Miller-Fisher et de Bickerstaff GD3, GT1a, GQ1b 
 

2.3 Mimétisme moléculaire : 
 
 
    Un des principaux mécanismes suspectés dans l’apparition de ces auto-anticorps est le 

mimétisme moléculaire (Figure 2).  

Il y aurait en effet un mimétisme moléculaire entre les antigènes présentés par des agents 

pathogènes et certains gangliosides (131–133) . Cette ressemblance serait responsable d’une 

réaction auto-immune croisée, et aboutirait à la création d’auto-anticorps réactif à la fois sur 

des cellules du non-soi (celles du germe) mais également sur les cellules nerveuses (134–

136). Ce mimétisme a été clairement démontré entre les lipo-oligosaccharides de la paroi 

bactérienne de campylobacter jejuni et plusieurs gangliosides dont GD1a, GQ1b, GM1, GD 3, 

GT1a (137). Il a également été observé des mimétismes moléculaires avec le ganglioside 

GM1 après une infection à Haemophilus Influenzae (138). Des auto-anticorps anti-GM2 après 

une infection par cytomégalovirus ont été aussi décrits. Par contre, ces patients avec auto-

anticorps développent rarement un GBS (139). 
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Figure 2: Evolution du syndrome GBS 

 

2.4 Rôle des lymphocytes T : 
 
     Les études histologiques de1969 ont montré la présence de lymphocytes T (92).  

La présence des auto-anticorps ne peut alors à elle seule expliquer l’apparition d’un GBS. Par 

ailleurs, ces derniers passent difficilement à travers la barrière hémato-nerveuse(140,141).  

Deux hypothèses sont alors explorées : 

- Ces auto-anticorps sont sécrétés directement dans le périnerve par les lymphocytes B, 

- Ces auto-anticorps passeraient par une brèche au niveau de la paroi hémato-nerveuse. 

 

    Dans les 2 cas le rôle de lymphocytes T autoréactifs semble indispensable. Ils seraient à 

l’origine d’un phénomène inflammatoire au niveau du périnerve, créant ainsi une brèche 

pouvant laisser entrer des auto-anticorps. Ils permettent également d’activer et de recruter des 

macrophages et des lymphocytes B à l’origine d’une nouvelle synthèse d’auto-anticorps dans 

le péri-nerve.  

  

 La cause de cette autoréactivité semble inconnue. Il a été néanmoins observé qu’il existait un 

mimétisme moléculaire entre des peptides viraux (au niveau des virus CMV,EBV et VZV,…) 

et des protéines neurales, notamment une protéine de la myéline appelé P0 sans preuve chez 

l’Homme (142,143).  
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 A la phase initiale du GBS, une majorité de CD4+ Th1 (responsable de la synthèse de 

cytokine pro-inflammatoire et donc de l’activation du macrophage) est retrouvée.  

 A la phase de plateau, une majorité de lymphocytes T CD4+ Th2 (sécrétant des 

cytokines anti-inflammatoires inhibant notamment les macrophages et le complément) est 

présente.  

Cette balance Th1/Th2 est régulée par les lymphocytes T régulateurs. Les lymphocytes Treg 

permettraient également de diriger les cellules auto-réactives vers une apoptose ou un état 

d’anergie. Le taux de ces lymphocytes T régulateurs est d’ailleurs diminué transitoirement à 

la phase initiale du syndrome de Guillain-Barré (140,144,145). 

 

2.5 Conclusion : 
 

 Les lymphocytes T et de lymphocytes B auto-réactifs ont un rôle important dans la 

physiopathologie du GBS. Cette auto-réactivité est principalement due à un mécanisme de 

mimétisme moléculaire. 

Que ce soit par les lymphocytes T auxiliaires ou par la formation de complexe anticorps 

antiganglioside-ganglioside, une destruction des cellules de Schwann (pour la forme AIDP), 

ou de l’axolemme (forme AMAN), serait enclenchée par la voie du complément et par les 

macrophages.  

Lors de la phase de récupération, divers mécanismes, notamment l’action des lymphocytes T 

régulateurs, permettraient de diminuer la réaction inflammatoire en favorisant l’action des 

lymphocytes Th2 et de leur cytokine anti-inflammatoire.  

 

 

F. Traitement : 

1. Plasmaphérèse : 
 

1.1 Principe : 
 
    Le principe des échanges plasmatiques (EP) est de remplacer une partie du plasma du 

patient, soit par du plasma provenant d’autres patients, soit par de l’albumine ou des macro-

molécules. Le plasma du patient est récupéré après filtration des éléments nucléés, puis le 

liquide de substitution est injecté avant restitution du sang au patient. 
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Les échanges plasmatiques permettent ainsi de diminuer le nombre d’auto-anticorps présents 

dans le sang, ainsi que les cytokines et des protéines du complément (74,146,147) dans les 

maladies auto-immunes (148–150).  

    Ce n’est qu’en 1985 qu’ils deviennent un traitement du GBS (150). Leur efficacité a été 

prouvée à long terme, avec une diminution de la mortalité et des séquelles à un an (74). 

L’efficacité des EP dans le GBS est maximale au cours des 4 premières semaines après le 

début des symptômes. Deux séances au minimum seraient nécessaires (74,146,151–153). 

Une séance de plasmaphérèse permet d’éliminer 1,5 fois la masse plasmatique. Le volume de 

substitution se calcule par les formules suivantes : 

     Volume prélevé = 45ml/kg ou Volume prélevé (ml) = poids (Kg)* 70 *(1-hématocrite). 

Il est actuellement recommandé d’effectuer 4 à 5 séances de plasmaphérèse dans les formes 

modérées à sévères et 2 séances dans les formes légères (153).  

Il n’y a aucun bénéfice à utiliser du plasma de donneur comme liquide de substitution en 

l’absence de trouble de la coagulation, ce qui expose à un risque infectieux supérieur et à un 

coût supplémentaire. Il est donc actuellement recommandé d’utiliser comme liquide de 

substitution un mélange comprenant  50% d’albumine 4%, et 50% de colloïdes.  

 

1.2 Inconvénients : 

  
    Les EP ont peu d’inconvénients. Leur principal effet secondaire est l’apparition de malaises 

associés à une hypotension transitoire. Ils sont contre-indiqués en cas de trouble de la 

coagulation, déconseillés lorsque l’équilibre tensionnel est instable, notamment en cas de 

sepsis non contrôlé. Leur principal inconvénient est de devoir avoir accès au matériel médical 

spécifique  permettant leur réalisation. 

 

2. Immunoglobulines : 

2.1 Principe : 
 
 
    Les immunoglobines intraveineuses (IgIV) sont obtenues à partir du fractionnement 

industriel du plasma de donneurs de sang et sont principalement constituées d'IgG. Chaque 

année, plus de 23 millions de litres de plasma sont fractionnés dans le monde pour obtenir 

divers produits dérivés du sang dont les IgIV. Après différentes étapes (dont la précipitation à 

l’éthanol puis au polyéthylène glycol ou encore la pasteurisation),  le rendement habituel 
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obtenu est de 3,5 à 4,5 grammes d'IgG par litre de plasma (154). Ainsi, les IgIV représentent 

un mélange très hétérogène d'IgG, dont la spécificité comprend l'ensemble des pathogènes 

auxquels la population des donneurs a été exposée (155). 

    Leur mécanisme d’action dans les maladies auto-immunes est  complexe et non clairement 

élucidé. 

 

• Mécanisme dépendant des récepteurs au fragment constant des IgG: 

Les récepteurs au fragment constant ou Fc des immunoglobulines gamma ou G, nommés 

«  FcγR », sont les récepteurs présents sur différentes cellules de l’immunité auxquels les 

immunoglobulines G peuvent se fixer. La liaison des immunoglobulines G à ces récepteurs 

FcγR permet  d’induire différentes actions sur les cellules qui les contiennent. Par exemple, 

les IgIV se fixeraient sur certains récepteurs activateurs, notamment les récepteurs FcyRI, 

FcyRIIa, FcyRIII et FcyRPV, et bloqueraient l’activation des macrophages et des cellules 

dendritiques (156–161), etc… Elles permettraient également par cette liaison la surexpression 

du récepteur inhibiteur FcγR2b à la surface de la cellule cible (162–164).  

Par ailleurs, il existe dans le plasma des récepteurs aux immunoglobulines circulants, nommés 

« FcRn » (n pour néonatal). Ces récepteurs, une fois liés aux fragments constants des Ig G, 

empêchent la destruction de ces dernières, ils ont un rôle dit « protecteurs des 

immunoglobulines ». Ce mécanisme expliquerait la longue durée de vie des 

immunoglobulines G,  bien supérieure à celles des autres protéines plasmatiques. 

L’injection d’IgIV viendrait saturer ces récepteurs FcRn plasmatiques et augmenterait alors 

indirectement le catabolisme des Ig G endogènes dont font partie les auto-anticorps 

pathogènes (165–167). Ce mécanisme d’action explique également l’efficacité prolongée du 

traitement qui persiste au-delà de la durée de vie des immunoglobulines injectées.  

     

• Mécanismes indépendants des récepteurs FcγR : 

 

Les mécanismes indépendants des récepteurs FcγR sont les suivants :  

- La présence d’anticorps anti-idiotypes parmi les IgIV. Ces anticorps, en se fixant sur 

les auto-anticorps pathogènes, pourraient les neutraliser et les rendre ainsi inoffensifs. 

Ils pourraient également interagir avec les lymphocytes B via le BCR (168–170) et 

déclencher l’immunité adaptative. 

- L’activation et l’augmentation des lymphocytes T régulateurs (144,171–173). Une 

étude a  d’ailleurs montré que les immunoglobulines avaient un tropisme supérieur 



 42 

pour les lymphocytes T régulateurs que pour  les lymphocytes T effecteurs (173). 

Dans le cadre d’une étude expérimentale sur la souris atteinte d’une encéphalomyélite 

auto-immune, il est ainsi rapporté une inefficacité des IgIV suite à la déplétion des 

lymphocytes T régulateurs (174). 

- L’action modulatrice sur le complément (175,176). 

 

   Les premières études démontrant l’effet bénéfique des immunoglobulines sur le GBS ont été 

réalisées en 1992 (177,178). Elles ont d’ailleurs montré une équivalence entre l’efficacité de 

ce nouveau traitement et les échanges plasmatiques (177). Depuis la publication de ces 

résultats, les immunoglobulines sont devenues le traitement de première intention dans de 

nombreux centres. Elles permettent  de proposer aux patients un traitement facilement 

réalisable en secteur hospitalier (179).  

 

2.2 Inconvénients : 
 
Les IgIV ont également peu d’effets secondaires. Il existe un risque infectieux théorique 

puisqu’il s’agit de produits dérivés du sang, quasi inexistant de nos jours.  

Les principaux effets secondaires décrits sont des maux de tête, une hyperthermie et des 

douleurs musculaires. Ils sont souvent liés à la vitesse de perfusion des immunoglobulines et 

disparaissent lorsqu'elle est diminuée (180,181). 

Il existe un risque potentiel d’insuffisance rénale aiguë. Les préparations d'immunoglobulines 

contiennent du sucrose comme agent stabilisateur qui serait associé à un risque de défaillance 

rénale (182–184). Ce risque est plus important chez les patients de plus de 65 ans, diabétiques, 

ayant une fonction rénale altérée (clairance inférieure à 60 ml/min), recevant de fortes doses 

d’IgIV, ou déjà sous traitement néphrotoxique (182). Ce risque diminue si les patients sont 

suffisamment hydratés et si la vitesse de perfusion n'est pas trop élevée (180,182). 

 De manière anecdotique, les IgIV peuvent provoquer des méningites aseptiques, un choc 

anaphylactique chez les personnes déficitaires en Ig A, une cytolyse hépatique, des 

hyponatrémies et des thromboses artério-veineuses (185–188).  

L’inconvénient des immunoglobulines est leur coût et leur production, dépendante des 

donneurs. Depuis 20 ans, la consommation des immunoglobulines n’a cessé d’augmenter 

devant des indications de plus en plus larges,  exposant à un risque de pénurie. En juin 2014, 

une conférence de consensus européenne a été établie sur les indications des 

immunoglobulines. Le GBS fait partie des indications prioritaires (189). 
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3. Corticothérapie : 
 
    La corticothérapie est un traitement couramment utilisé dans les maladies auto-immunes. 

Pourtant les différentes études ne montrent pas de bénéfice de ce traitement dans le GBS, 

qu’il soit utilisé seul (190,191) ou en association avec des immunoglobulines intraveineuses 

(192). Il n’y a pas de réelle explication à cette inefficacité. Certains avancent que les 

corticoïdes augmenteraient la toxicité des anticorps antigangliosides, ou encore l’activité du 

complément. D’autres pensent que les corticoïdes inhiberaient l’action des macrophages 

pourtant nécessaires au retrait des débris de la myéline lors de la phase de récupération 

(193,194).  

4. Perspectives : 

 
    Le traitement par EP et IgIV a largement amélioré le pronostic du GBS. Il reste néanmoins 

souvent des séquelles à distance motivant la recherche de nouvelles molécules. 

    D’autres traitements potentiels sont en cours d’évaluation ; ils s’intéressent aux différentes 

cibles mises en cause dans le GBS et notamment au complément.  

    L’utilisation  du mycophénolate mofétil a longtemps été évoquée, inhibant la prolifération 

des lymphocytes T comme B. Ce traitement n’a pas fait la preuve de son efficacité (195). 

D’autres études cherchent à évaluer l’efficacité des Ig monoclonales ciblant la voie du 

complément, à la place des Ig polyvalentes humaines. L’Eculizumab® représenterait donc une 

voie thérapeutique intéressante, en ciblant spécifiquement le facteur C5 de la voie du 

complément et en inhibant son activité (196). 

5. Indications : 
 
 

• GBS sévère : 
 

   Les EP et les IgIV représentent les deux principaux traitements du GBS sévère (score GBS 

≥ 3). Une cure unique d’IgIV est nécessaire (34,74,146,197).  Les immunoglobulines sont 

dans la plupart des centres utilisées en première intention (189,198). Ceci s’explique par leur 

simplicité d’utilisation. Il est actuellement recommandé d’effectuer une cure unique  de 2 

grammes d’immunoglobulines par kg  sur 2 à 5 jours (73,199) chez les patients  atteint 

d’un GBS dit grave (GBS score ≥ 3). Une étude réalisée chez les enfants préconise de répartir 

la cure sur 5 jours. Une cure sur 2 jours exposerait à un plus grand risque de  « fluctuations 

cliniques » ou « fluctuations related treatment » (179). 
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Il semble important de préciser que les études comparatives de ces 2 traitements ont été 

menées en Europe et en Amérique du nord, où la forme prédominante de GBS est la forme 

démyélinisante (AIDP) (9). Ces résultats ne sont donc pas forcément superposables aux 

formes axonales. Une étude, malheureusement de faible effectif (10 patients), réalisée en 

2004, suggérait une supériorité des EP sur les IgIV dans la forme axonale. (200).  

A l’inverse, une étude rétrospective sur le syndrome de Miller Fisher a montré une meilleure 

récupération précoce lors du traitement par IgIV versus EP et placébo. L’évolution à distance 

dans les 3 groupes n’était par contre pas différente (28,201). Devant l’évolution généralement 

favorable des syndromes de Miller Fisher purs, il n’est pas recommandé d’entreprendre un 

traitement spécifique (28).  

Les combinaisons des traitements suivants ont été étudiées : 

            -    échanges plasmatiques et immunoglobulines (146,202),  

- Corticoïdes et immunoglobulines (191,192),  

- mycophenolate mofetil et immunoglobulines (195,203).  

Aucune de ces combinaisons n’a démontré une efficacité supérieure par rapport au traitement 

isolé. Il est même contre-productif d’effectuer des échanges plasmatiques précocement après 

une cure d’immunoglobulines, au risque bien sûr d’éliminer les immunoglobulines venant 

d’être injectées (204). 

Dans certaines situations la conduite à tenir n’est pas clairement établie, notamment les cas où 

les patients continuent à se détériorer. Une étude propose d’effectuer plusieurs cures 

d’immunoglobulines sans pour autant amener la preuve de leur supériorité (205).  

 

• GBS de forme légère ou modérée : 

Il n’y a pas actuellement de consensus établi. Une étude française suggèrerait que les patients 

présenteraient une récupération motrice plus précoce après 2 EP, sans pour autant améliorer 

l’évolution à distance (153). L’usage des IgIV dans les formes plus modérées reste peu étudié 

jusqu’à ce jour (206). 

 

• GBS avec « fluctuations cliniques après traitement » : 

Certains patients vont présenter une nouvelle phase de détérioration après une amélioration 

initiale suite à l’injection d’immunoglobulines (207).  

Ces fluctuations cliniques compliquent le diagnostic de GBS. Le diagnostic différentiel avec 

les polyradiculonévrites chroniques accompagnées de poussées aiguës est alors plus difficile 

(Figure 3). La principal différence entre le GBS et les polyradiculonévrites démyélinisantes 
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chroniques réside dans la durée de la phase initiale qui est de moins de 4 semaines pour le 

syndrome GBS (9) et de plus de 8 semaines pour les polyradiculonévrites chroniques (208) 

(209). Certaines équipes portent d’ailleurs le diagnostic de polyneuropathie démyélinisante 

chronique accompagnée de poussées aiguës au-delà de trois rechutes évoquant au départ des 

fluctuations cliniques (14,210). Cette distinction est primordiale pour la conduite à tenir dans 

les suites, le traitement étant modifié (210,211).  

 

Bien qu’aucun facteur de risque n’ait pu être identifié (13), une grande variabilité 

interindividuelle de la réponse au traitement par immunoglobulines a été observée. Elle a été 

mise en évidence en dosant à 2 semaines du traitement le taux d’immunoglobuline G sanguin 

résiduel. Un taux faible serait associé à un plus grand risque de fluctuations cliniques (212).  

Il n’existe pas à l’heure actuelle de consensus sur l’indication  d’une deuxième dose dans ces 

situations. Une reprise du traitement est souvent mise en place. L’évolution est en général 

favorable (146).  

 
Figure 3: GBS avec fluctuation clinique (GBS-TRF) après injection d'immunoglobuline IV (IVIg) et 
polyradiculonévrite chronique avec poussée aiguë (A-CIDP) 

6. Traitement symptomatique : 

6.1 La dysautonomie : 
 

La prise en charge de la dysautonomie consiste principalement en la surveillance 

régulière de la tension, du rythme cardiaque, de la diurèse (213). Cette surveillance, 
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systématique, continue en soins intensifs, doit être effectuée en secteur également, même chez 

des patients pauci symptomatiques sur le plan moteur. Il a en effet déjà été observé des brady-

arythmies voire des asystolies chez ces patients (214). Il existe d’ailleurs une forme rare de 

GBS où les symptômes moteurs sont mineurs et où le syndrome dysautonomique prédomine  

(24,215).  

La présence d’une dysautonomie est par ailleurs une indication d’hospitalisation dans des 

soins intensifs et peut nécessiter dans de rares cas l’administration d’amines vasopressives ou 

la mise en place d’une sonde d’entraînement électro-systolique. 

6.2 Les douleurs : 
 

De par leurs origines plurifactorielles il est difficile d’appréhender les douleurs. 

Différents traitements ont été décrits, allant jusqu’à l’injection épidurale de morphine (216–

218). Actuellement différentes études suggèrent l’utilisation principale de la gabapentine, de 

la carbamazépine, des opioïdes et parfois des corticoïdes (219–222). Il n’existe aucune de 

recommandation. Il revient au clinicien d’évaluer le type de douleur et d’adapter la 

thérapeutique (25). Les douleurs neuropathiques bénéficieront d’antalgiques spécifiques 

comme la gabapentine (900 à 3600 mg/j) ou la carbamazépine (300 mg/j) (219–221) tandis 

que  les douleurs de décubitus nécessiteront les antalgiques classiques (paracétamol, tramadol, 

morphinique,…) (213). 

6.3 Soins associés : 
 

La prise en charge des syndromes GBS consiste en majeure partie à prévenir les 

éventuelles complications par une surveillance adaptée. 

Une surveillance rapprochée est également primordiale sur le plan respiratoire et  

neurologique, avec notamment un testing des paires crâniennes régulier à la recherche de 

troubles de la déglutition ou de la perte d’une toux efficace, la mesure de la capacité vitale et 

de la fréquence respiratoire. Cette surveillance permettra d’éviter une insuffisance respiratoire 

aiguë et une pneumopathie d’inhalation.  

 

La prévention des pneumopathies peut également se faire par la mise en place d’une nutrition 

entérale transitoire sur sonde naso-gastrique lorsque la déglutition devient inefficace.  

La prévention des complications de décubitus est bien sûre indispensable avec la prévention 

des troubles trophiques par un support adapté ; la prévention des attitudes vicieuses par une 
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kinésithérapie de mobilisation ; la prévention de la maladie thromboembolique par une 

anticoagulation préventive etc… 

Une prise en charge psychologique est également à proposer le plus rapidement possible 

(223–225). 

En phase de récupération, la prise en charge consiste essentiellement en de la rééducation et 

de la réadaptation physique en service spécialisé.  

 

En parallèle, une prise en charge sociale et professionnelle doit être entreprise. Les séquelles 

de la maladie peuvent parfois rendre difficile une réhabilitation socio-professionnelle. En-

dehors des déficits moteurs, ce sont surtout les phénomènes douloureux et un état de fatigue 

sévère qui peuvent limiter la reprise du travail. Ces phénomènes sont souvent associés à des 

troubles psychologiques tels que l’anxiété, la dépression, etc...Une fatigue intense et 

prolongée est retrouvée dans 60 à 80% des cas dans les 2 premières années suivant la maladie 

(26,226–229), indépendante de la gravité initiale du GBS (226,227,230–232). Le traitement 

repose sur des programmes de rééducation avec réentrainement à l’effort (233–235). 

L’amantadine a également fait l’objet d’une étude contre placebo  dans cette indication mais 

elle n’a pas montré de bénéfice (236). 

La meilleure prévention des troubles psychologiques est la participation à des programmes de 

rééducation intensive dont le bénéfice est alors multiple (223–225,237). 

 

G. Prise en charge du syndrome de Guillain Barré en réanimation : 
 
   Le GBS est la principale cause d’insuffisance respiratoire aiguë d’origine neuro-musculaire. 

Entre 6 et 44% des patients, selon les études,  nécessiteront une prise en charge ventilatoire. 

 

1. Indications : 

   Aucune recommandation n’a clairement défini de critères d’hospitalisation en réanimation.  

Les critères admis sont les suivants : 

- une dysautonomie sévère définie par une variation de la PAS de 40 

mmHg, par une diminution de la fréquence de plus de 20 bpm ou une 

augmentation supérieure à 120 bpm (en l’absence de fièvre) (238), 

- la progression rapide du déficit moteur  avec hospitalisation en moins de 

7 jours (239), 
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- une atteinte bulbaire avec trouble de la déglutition, 

- la présence de critère(s) prédictif(s) d’une défaillance respiratoire 

(tableau VI), 

- la présence de troubles ioniques dont principalement une hyponatrémie 

sévère dans le cadre du SIADH, 

- la décision de réaliser des échanges plasmatiques. 

Bien sûr les urgences respiratoires (détresse respiratoire aiguë sur inhalation ou atélectasie) ou 

cardiaques (arrêt cardio-respiratoire sur trouble du rythme) nécessiteront une admission en 

réanimation. 

 

2. Prise en charge respiratoire: 
 

2.1 Indications de la ventilation mécanique : 

L’insuffisance respiratoire aiguë peut être d’origine neuro-musculaire ou infectieuse. La 

défaillance respiratoire est malheureusement souvent sous-estimée devant le caractère 

insidieux de son installation, le patient s’épuisant souvent à « bas bruit ». Le clinicien se doit 

d’être attentif aux symptômes d’alerte qui sont: 

- l’orthopnée ou la tachypnée,  

- la réduction de l’ampliation thoracique, 

- une respiration paradoxale ou la mise en jeu des muscles respiratoires 

accessoires, 

- la perte des capacités d’expectoration, 

- la perte du réflexe de déglutition, 

- des accès spontanés de toux (micro inhalation salivaire, toux inefficace), 

- sensations d’oppressions thoraciques, angoisse,… 

Cette surveillance clinique doit être associée à une surveillance des mesures spirométriques 

régulières comprenant principalement la mesure de la capacité vitale, des pressions 

inspiratoires et expiratoires. 

A noter que les gaz du sang artériel sont de véritables faux amis, leur normalité n’excluant pas 

une altération sévère des capacités respiratoires. Une anomalie au niveau des gaz du sang et 

l’introduction d’une oxygénothérapie sont généralement les signes d’une prise en charge trop 

tardive sur le plan respiratoire.  
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   Dans ce contexte de clinique parfois trompeuse la recherche de facteurs prédictifs de 

ventilation mécanique semble primordiale. Elle permet de prendre en charge de manière 

optimale et précoce les patients susceptibles d’être sous ventilation assistée et d’éviter une 

détresse respiratoire aiguë et surtout une infection pulmonaire. Trois grandes études ont été 

menées dans cet objectif dont deux françaises.  

La première étude, menée sur une cohorte de 722 patients, a permis d’identifier les facteurs de 

risque suivants:  

- un délai entre le début des symptômes et l’hospitalisation inférieur à 7 

jours,  

- l’impossibilité de se maintenir debout, de tousser, de décoller les coudes et 

la tête du lit,  

- et  une augmentation initiale des enzymes hépatiques (2). 

La deuxième étude française retient une capacité vitale inférieure à 60% de la théorique et des 

signes de démyélinisation avec des blocs de conduction au niveau du nerf fibulaire (84). 

 

Enfin, la troisième étude néerlandaise, EGRIS (Erasmus GBS Respiratory Insufficiency 

Score), menée sur une cohorte de 397 patients, a permis d’établir un score prédictif de 

ventilation mécanique. Ce score a ensuite été validé sur une deuxième cohorte de 191 patients 

(240). Il se base sur 3 critères : le score MRC sum score à l’admission, le délai entre 

l’apparition des symptômes et hospitalisation, l’atteinte facial ou bulbaire. 

 

Les facteurs prédictifs de ventilation mécanique les plus utilisés actuellement sont résumés 

dans le Tableau VI. 
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Tableau VI : Facteurs prédictifs de ventilation au cours du syndrome de Guillain-Barré 

Facteurs prédictifs d’intubation à l’admission en réanimation (2,241) 

Sans mesure de la capacité vitale (risque>85% si présence de 4 critères) : 

- Début des symptômes inférieur à 7 jours à l’admission 

- Toux inefficace 

- Impossibilité de tenir debout 

- Impossibilité de soulever les coudes 

- Impossibilité de lever la tête 

- Cytolyse hépatique 

Avec mesure de la capacité vitale (risque > 85% si présence de 3 critères) : 

- Début des symptômes < 7 jours à l’admission 

- Impossibilité de lever la tête 

- CV< 60% de la théorique 

Facteurs prédictifs de ventilation mécanique pendant le séjour en réanimation (242) 

Trouble de la déglutition 

CV<20 ml/kg 
Indication à l’intubation en urgence 

Détresse respiratoire aiguë 

PaCO2>50 mmHg ou PaO2<55 mmHg 

CV<15 ml/Kg 

Pression inspiratoire <-25 cmH2O ou Pression expiratoire < 50 cmH2O 

 

La prise en charge optimale des patients ne présentant pas les critères d’intubation, mais à 

haut risque de décompensation respiratoire, n’est pas clairement établie. La mise en place 

d’une alimentation entérale par sonde naso-gastrique est nécessaire dès l’apparition des 

troubles de la déglutition mais ne prévient pas du risque de micro-inhalations (66).  

 

2.2 Modalités de la ventilation mécanique : 
 

La ventilation non invasive est non recommandée dans le GBS, le déficit oro-pharyngé 

étant une contre indication à la VNI. Elle peut également masquer la dégradation clinique et 

l’indication alors d’une ventilation invasive. La ventilation invasive avec intubation 

orotrachéale est recommandée.  

Le mode et les réglages de cette ventilation ne sont pas spécifiques, ils ne diffèrent pas de 

ceux préconisés dans la  population générale des patients de réanimation. 
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La sédation doit être courte, en limitant au maximum l’usage des curares, afin de diminuer au 

maximum les atteintes neuromusculaires acquises en réanimation (ANMAR). 

 

2.3 Sevrage ventilatoire et trachéotomie : 

 
Le sevrage de la ventilation peut-être difficile à appréhender ; une trachéotomie est 

souvent réalisée en cas de ventilation prolongée.  

La trachéotomie facilite la rééducation respiratoire et oro-pharyngée. Il ne s’agit par contre 

pas d’un geste anodin et il peut amener à des complications (cellulite cervicale, cicatrisation 

sténosante,…). Des cas de décès soudains, probablement liés à une complication de la canule 

de trachéotomie sont souvent décrits en secteur conventionnel (1,70). Ainsi, il n’y a pas de 

consensus sur le moment idéal à la réalisation de la trachéotomie et les avis s’opposent entre 

trachéotomie précoce et trachéotomie tardive. 

Certaines études ont recherché les critères prédictifs de ventilation prolongée afin de les aider 

dans leur décision de trachéotomie. Elles ont retrouvé comme critères un âge avancé, la 

présence d’une dysautonomie et des antécédents de maladie pulmonaire. Par ailleurs, la 

mesure de la capacité vitale, des pressions inspiratoires et expiratoires à l’intubation et à 12 

jours sont des bons outils prédictifs. Si ces mesures ne s’améliorent pas à 12 jours, la 

ventilation sera prolongée et incite à effectuer une trachéotomie précoce (243). Une équipe 

française propose comme critère prédictif simple de ventilation prolongée la perte de 

l’antéflexion du pied lors de l’intubation et à 7 jours (238). 

 

Le sevrage ventilatoire peut être débuté quand la capacité vitale est supérieure à 7 ml/kg, et 

l’extubation envisageable si elle est supérieure à 15 ml/kg. Ce sevrage doit se faire 

progressivement en réalisant des épreuves sur tube T  de durée de plus en plus prolongée. En 

fonction des équipes, l’extubation est possible quand le patient est capable d’effectuer une 

épreuve sur tube T entre 8 et 24 heures, en l’absence de trouble de la déglutition (239,241).  

 

3. Soins associés : 
 

• Neuromyopathies acquises en réanimation  (NMAR) : 

 

    La NMAR est une des principales complications rencontrées en réanimation, présentes 

chez 25% des patients ayant été ventilés plus de 7 jours. Elle se caractérise par un déficit 
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moteur généralement symétrique pouvant aller jusqu’à une paralysie flasque et aréflexique. 

Son origine n’est pas clairement élucidée et semble plurifactorielle (hyperglycémie, sédation, 

curarisation prolongée…). La notion d’une immobilisation prolongée induite par la sédation 

semble le mécanisme le plus plausible.  

La présentation clinique est similaire au GBS, ce qui rend le diagnostic particulièrement 

difficile. Néanmoins, différencier une rechute de la maladie d’une NMAR est primordial pour 

la suite de la prise en charge. Une rechute peut potentiellement amener à réaliser une nouvelle 

immunothérapie. Un EMG peut dans ce cas s’avérer nécessaire, en montrant non seulement 

une atteinte axonale avec diminution des potentiels d’action sensitifs et moteurs, mais surtout 

l’absence de démyélinisation. 

Il convient donc d’éviter au maximum l’apparition d’une NMAR en prenant des mesures de 

prévention reposant principalement sur la limitation et la titration des sédations, sur la 

mobilisation précoce.  

 

• Les pneumopathies acquises sous ventilation mécanique (PAVM): 

    Une fois que le risque de pneumopathie d’inhalation est prévenue par l’intubation 

orotrachéale, les PAVM représentent le principal risque infectieux des patients souffrant d’un 

GBS (66). La durée de ventilation mécanique et donc celle de séjour sont intimement liées à 

leur survenue. Bien que les PAVM ne semblent pas plus fréquentes que dans la population 

générale de réanimation, il convient de prévenir au maximum leur survenue (1,239). 

Il faut donc respecter les principales mesures préconisées (SFAR, SRLF) qui sont : 

- la décontamination naso et oro-pharyngée par une solution antiseptique,  

- le maintien d’une pression de ballonnet entre 25 et 30cmd’H2O pour 

diminuer les micro inhalations,  

- décider d’un arrêt quotidien de sédation si possible, 

- ne pas maintenir le patient en décubitus dorsal strict, sauf en cas de contre-

indication médicales. 

 

• Dysautonomie : 

    Les syndromes dysautonomiques peuvent rarement nécessiter l’introduction d’amines 

vasopressives, la pose de sonde d’entraînement électro-systolique (15,19). 

    Les principales complications sont une sensibilité médicamenteuse exacerbée sur le plan 

tensionnel, et une plus grande sensibilité vagale. Ainsi, l’introduction d’un médicament 

hypnotique peut entraîner d’importantes hypotensions. De la même manière, il peut exister 
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une réponse exagérée lors de faibles variations de la posologie des catécholamines. La 

présence d’une sensibilité vagale peut entrainer des malaises vagaux sévères lors de la 

manipulation du patient ou lors des aspirations trachéales. L’utilisation d’aérosols de 

xylocaïne avant la réalisation d’une aspiration peut ainsi être réalisée pour éviter un réflexe de 

toux et l’apparition de bradycardie (244). 

• Autres complications : 

L’ensemble des autres traitements symptomatiques évoqués précédemment sont bien sûr à 

prendre en charge en service de réanimation, notamment la douleur, les complications de 

décubitus, les complications thromboemboliques, la pose d’une sonde naso-gastrique en 

présence de symptômes bulbaires, la kinésithérapie respiratoire et mobilisatrice…(213,224). 
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II Matériel et Méthode: 

 A. Objectif de l’étude : 
Le but de cette étude est d’étudier la morbidité, la mortalité et le devenir des patients atteints 

du syndrome de Guillain-Barré hospitalisés en réanimation.  

 B. Type de l’étude : 
Il s’agit d’une étude descriptive, rétrospective et multicentrique. La période d’inclusion 

s’étend de 2004 à 2013.  

La population étudiée est composée de patients âgés de plus de dix-huit ans, présentant un 

syndrome de Guillain-Barré et hospitalisés dans le service de réanimation médicale du CHU 

de Nancy ou dans les services de réanimations polyvalentes du CHR Metz-Thionville-Briey. 

 

 C. Critères d’inclusions et d’exclusions : 
La sélection des patients inclus a été faite à partir d’une liste éditée par le Département 

d’Information Médicale (DIM) du CHU de Nancy et du CHR Metz-Thionville. Cette liste 

incluait les patients adultes, hospitalisés de 2004 à 2013 inclus, en service de réanimation, et 

dont les termes « syndrome de Guillain-Barré » ou « polyradiculonévrite aiguë » figuraient 

dans le courrier de sortie.  

Après lecture de chaque dossier, étaient inclus les patients réellement atteints d’un syndrome 

de Guillain-Barré. Les patients pour lesquels le diagnostic de GBS a finalement été réfuté 

(myélopathie, polyradiculonévrite chronique, diagnostic incertain), et ceux dont le syndrome 

de Guillain-Barré n’était qu’un antécédent étaient exclus. 

 

 D. Recueil des données : 
Les variables recueillies pour notre étude sont :  

- les caractéristiques générales des patients (âge, sexe, IMC, comorbidités), 

- les caractéristiques du séjour (durée de séjour en réanimation, à l’hôpital, score IGS II) 

- les caractéristiques cliniques, biologiques et électrophysiologiques du syndrome de 

Guillain-Barré, 

- les traitements entrepris, 
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- le suivi neurologique (GBS disability score et le MRC sum score) à l’entrée, 7 et 10 

jours après le début de l’immunothérapie, et à la sortie de réanimation, 

- la prise en charge ventilatoire (intubation orotrachéale, durée ventilation mécanique, 

trachéotomie), 

- les éventuelles complications (notamment infectieuses) survenues en réanimation, 

- l’évolution et les séquelles des patients (recueillies par analyse des courriers des 

services de neurologie et de soins de suite et réadaptation, et par un entretien 

téléphonique avec les médecins généralistes). 

Le GBS disability score, les éventuelles séquelles sensitives et motrices,  la présence ou 

non de douleurs neuropathiques sont recherchés à 6 mois après l’admission en 

réanimation, et au moment du recueil de notre étude (soit juin 2014).  

 E. Analyse statistique : 
Les variables qualitatives sont  analysées grâce à un test du Chi deux ou d’un test exact de 

Fischer comme approprié, et exprimées en nombre et pourcentage du groupe (n, (%)).  

Les variables quantitatives sont analysées grâce à un test de Mann et Whitney comme 

approprié, et exprimées en médiane  (premier - troisième quartile). 

Nous avons utilisé le logiciel XLSTAT ® pour effectuer les test statistiques. 

Une valeur p ≤ 0.05 est considérée comme significative. 
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III Résultats : 
 
 
La liste éditée par le DIM comprenait initialement 75 patients.  

64 patients étaient inclus dans notre étude : 45 patients hospitalisés en réanimation médicale à 

l’hôpital central du CHU de Nancy, 19 en réanimation du CHR Metz-Thionville-Briey 

(Figure 4). 

 

Onze patients étaient exclus :  

- un patient avait uniquement pour antécédent un syndrome de Guillain-Barré, et le 

motif d’admission en réanimation était par ailleurs sans rapport avec cette pathologie,   

- 3 patients n’étaient pas atteints de GBS. le « syndrome de Guillain-Barré » était 

mentionné comme diagnostic différentiel dans leur courrier. Ils souffraient finalement 

de myoneuropathie de réanimation, d’une myélite et d’une polyradiculonévrite 

chronique.  

- 7 patients ont été hospitalisés moins de 24 heures en réanimation au CHR de 

Thionville, faute de place en neurologie.   

 

 

 
             Figure 4: Histogramme en fonction du lieu d'admission 
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A. Analyse descriptive de la population générale : 
 

1. Caractéristiques de la population générale : 
 
 

• Caractéristiques générales : 
 

L’âge médian était de 56 (42-63) ans. Soixante-quatre pour cent des patients étaient de 

sexe masculin. Plus de la moitié d’entre eux (57%) avait présenté des symptômes d’infection 

respiratoire ou digestive avant l’hospitalisation.  

 

L’admission en réanimation survenait 4 (2-6) jours après le début des symptômes.  

La durée de séjour en réanimation était de 19 (9-40) jours. Le taux de mortalité en 

réanimation était de 1%.  

 
Tableau VII: Caractéristiques générales de l'échantillon  

Caractéristiques (n =64)  Résultats 
Age (années),  56 (42-63) 
Sexe : homme/femme         41/23 
Comorbidité : 
      Dyslipidémie 
      Obésité 
      Diabète 
      HTA 
      Cardiopathie ischémique 
      BPCO 
      Tabac 
      Alcool 

  
18 (28%) 

9 (14%) 
6 (9%) 

12 (19%) 
4 (6%) 
5 (8%) 

20 (31%) 
4 (6%) 

IGS 2  24 (17-28)  
IMC (kg/m2)      24 (22-28) 
Syndrome infectieux précédent l’hospitalisation (n,%): 
      Diarrhée 
      Respiratoire 
      Réactivation zona (clinique) 

 37 (58%) 
13 (20%) 
24 (38%) 

  2 (3%) 
Délais (jours) : 
      Début des symptômes et hospitalisation 
      Début des symptômes et admission en réanimation  
      Début des symptômes et début immunothérapie 

  
1,5 (0-3) 

4 (2-6) 
3 (1-5) 

Durée hospitalisation (jours) : 
      En réanimation  
      A l’hôpital  

  
   19 (9-40)  

   32 (16-51)  
Décès (n,%): 
      Lors hospitalisation en réanimation 
      En secteur 
      A distance (plus de 2 ans après) 

     6 (9%) 
    1 (2%) 
    3 (4%) 
    2 (3%) 
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• Caractéristiques neurologiques : 

50 patients présentaient un GBS score > 3 à l’admission en réanimation. Seuls 14 patients 

n’avaient pas perdu leur capacité à marcher. Cinquante-six patients (87.5%) présentaient une 

tétraparésie, 51 patient (79%) des troubles sensitifs, 13 (20 %) une dysautonomie. La moitié 

des patients avait des troubles de la déglutition ou une toux inefficace. 

 
Tableau VIII: Caractéristiques neurologiques à l'admission en réanimation 

 
 

• Motifs d’admission:  

 
Le principal motif d’admission (Figure 5) était l’extension rapide du déficit moteur, suivi 

d’une insuffisance respiratoire aiguë, et de troubles de la déglutition. Dans les autres cas : un 

patient était admis pour surveillance d’une dysautonomie, un patient suite à une intubation 

orotrachéale en contexte de crise d’épilepsie rapportée à une hyponatrémie, un patient pour 

ventilation mécanique au décours d’un AVC ischémique avec pneumopathie d’inhalation. 

Caractéristiques neurologiques à l’admission Résultats 
GBS score à l’admission: (n,%) 
     1=Symptômes mineurs 
     2=Marche sans aide 
     3=Marche avec aide 
     4=Fauteuil 
     5=Nécessité d’assistance ventilatoire 

 
    2 (3%) 
    2 (3%) 

  10 (16%) 
  38 (60%) 
  12 (19%) 

Aréflexie (n,%) 60 (94%) 
Atteinte neurologique initiale (n,%) : 
      Paralysie faciale bilatérale 
      Impossibilité de décoller la tête 
      Impossibilité de décoller les coudes 
      Impossibilité de fléchir les avant-bras 
      Perte bilatérale de l’antéflexion du pied 
      Perte bilatérale de l’extension du pied 

 
  24 (37%) 
  20 (31%) 
  24 (37%) 
  22 (34%) 
  36 (56%) 
  35 (55%) 

Trouble de la déglutition (n,%)   32 (50%) 
Réflexe de la toux (n,%):  
      Inefficace 
      Absent 

 
 26 (41%) 
   6 (10%) 

MRC sum Score à l’admission     30 (20-41) 
Symptômes sensitifs (n,%) :  
      Paresthésie 
      Douleur 

 
 45 (70%) 
 27 (42%) 

Dysautonomie (n,%) :  13 (20%) 
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      Figure 5: Motifs d'admission  

2. Examens complémentaires : 
 

• Ponction lombaire (PL): 
 

La PL retrouvait une dissociation albumino-cytologique dans 77% des cas. Cet examen  

était réalisé moins de 10 jours après le début des symptômes chez tous les patients.  Les PL 

sans dissociation albumino-cytologique étaient réalisées très précocement (24 heures après le 

début des symptômes pour 7 patients, entre le 2ème et 4ème jour pour 4 patients et au 7ème  jour 

pour un patient). 

 
 

• Formes cliniques et EMG : 
 

La majorité des patients (53/64)  présentait une forme démyélinisante. Parmi eux, 14, soit 

26% des formes démyélinisantes, présentaient également une composante axonale. Quatre 

patients souffraient d’une forme atypique de GBS avec atteinte rhombencéphalique et 

centrale : 3 syndromes de Miller-Fisher et un GBS fulminant avec pseudo-état de mort 

encéphalique. 

 
          Tableau IX: Formes cliniques et EMG 

EMG/Formes  Résultats             
Démyélinisantes (AIDP) 
      Pure 
      Avec atteinte axonale 

 53 (83%) 
39 (61%) 
14 (22%) 

Axonale (AMAN)  7 (10%) 
Miller-Fisher  3 (5%) 
Syndrome de Guillain-Barré Fulminant  1 (2%) 
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• Examens biologiques 

Dans 22% des cas, un diagnostic précis d’une infection virale ou bactérienne était mis en 

évidence (Tableau X). Chez cinq patients ayant préalablement présenté des diarrhées, une 

sérologie positive à Campylobacter jejuni était retrouvée. Quatre d’entre eux souffraient 

d’une forme axonale (AMAN) et un d’une forme démyélinisante pure. Par ailleurs, 2 

infections récentes à CMV étaient observées, associées à une cytolyse hépatique 

(transaminases entre 2 et 5 fois la normale). Une infection à EBV et une infection à 

Mycoplasme pneumoniae étaient diagnostiquées chez 2 patients. Deux cas d’infection récente 

à Parvovirus B19 étaient également relevés dans notre étude. 

 

    Les anticorps anti-gangliosides, faisant partie du bilan étiologique des formes AMAN, 

n’étaient pas toujours dosés en pratique (29/64). Deux dosages  d’anticorps anti-GQ1b étaient 

positifs. Il s’agissait pour les 2 fois d’un syndrome de Miller-Fisher. Un dosage d’anticorps 

anti-GM1 était positif  dans une atteinte axonale de la maladie cette fois-ci. L’infection à 

Campylobacter jejuni, souvent associée à la présence d’anticorps anti-GM1a, n’était pas 

retrouvée chez ce patient qui avait pourtant présenté des diarrhées préalablement. Des 

anticorps anti-Hu étaient positifs chez un patient (dont le bilan carcinologique sera négatif).  

Une hyponatrémie était présente chez presque la moitié des patients. Généralement modérée, 

elle était  sévère (inférieure à 125 mmol/l) chez 11 patients (16%). 

 
Tableau X: Caractéristiques biologiques 

Caractéristiques Effectifs Résultats:  
Sérologie positive : 
      Campylobacter jejuni 
      CMV 
      EBV 
      Mycoplasme Pneumoniae 
      Parvovirux B19 

55 
 

 
    5 (8%)   
    2 (3%)   
    3 (5%)   
    1 (2%)   
    2 (4%)  

Anti-corps anti-gangliosides : 
      GQ1b 
      Gangliosides 
      Autres : FAN 
                     Hu 

29 
 
 
60 

 
    2 (7%) 
    1 (3%) 
    2 (7%) 
    1 (3%) 

Enzymes hépatiques à l’admission: (N=normale) 
      >2*N 
      >5*N 
      >10*N 

64  
11 (17%)       

5 (8%)    
1 (2%)  

Natrémie (mmol/L): 
      126-135 
      116-125 
      <115 

64      
   21 (33%) 
     8 (13%) 

     2 (3%) 
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3. Prise en charge thérapeutique : 

3.1 Traitement immunomodulateur : 
 

 Parmi les 64 patients inclus,  63 bénéficiaient d’une immunothérapie par immunoglobulines 

intraveineuses (IgIV) (2g/kg sur 5 jours) en première intention (Tableau XI). Un seul patient, 

atteint du syndrome de Miller-Fisher, était traité par des échanges plasmatiques (EP), puis par 

une cure d’IgIV en secteur de neurologie 10 jours plus tard. 

 
Tableau XI: Traitement immuno-modulateur 

Immunothérapie Résultats 
IgIV 61 (95%) 
Echanges plasmatiques 0 (0%) 
IgIV et échange plasmatiques 3 (5%) 
Délai début symptômes-immunothérapie 3 (2-5) 
 

Quarante-six patients étaient traités par une seule cure d’IgIV. Un seul parmi eux  

présentait une fluctuation clinique. A noter que ce patient avait reçu à J5 de son traitement par 

IgIV une  séance d’EP. Il avait ensuite présenté un choc septique secondaire à une 

pneumopathie d’inhalation. De nouvelles séances n’avaient pas été reconduites 

immédiatement, mais, devant une nouvelle aggravation sur le plan neurologique 15 jours plus 

tard, il avait à nouveau reçu 4 séances d’EP. L’évolution par la suite était favorable. 

 

Dix-sept patients étaient traités par plusieurs cures d’IgIV : 6 patients devant une 

rechutes, 11 patients devant une stagnation clinique (traités par 2 cures pour 9 d’entre eux, 3 

cures pour 1 d’entre eux et 4 cures associées à 4 séances d’échanges plasmatiques pour l’un 

d’entre eux). 

Quinze patients recevaient 2 cures d’IgIV : 9 d’entre eux devant une stagnation de leur état 

clinique, et les 6 autres devant des fluctuations cliniques.  

Un patient était traité par 3 cures d’IgIV au cours de son séjour en réanimation de 3 mois. 

Le patient atteint d’un GBS fulminant avec état de pseudo mort encéphalique avait reçu 

initialement 3 cures d’IgIV à 15 jours d’intervalles, puis 4 séances d’EP, et, enfin, devant 

l’absence d’évolution notable, une nouvelle cure d’IgIV. L’évolution était favorable. 
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3.2 Prise en charge ventilatoire : 
 

Parmi les 64 patients, 40 ont nécessité un traitement à visée respiratoire : oxygénothérapie 

seule dans 1 cas, ventilation assistée dans 39 cas. L’usage de la ventilation non invasive n’a 

été retrouvé chez aucun patient. Chez les patients intubés, une trachéotomie a été réalisée chez 

25 patients. La durée médiane de ventilation mécanique était de 17 (10-37) jours. 

 

• Motifs d’intubation orotrachéale: 

Le principal motif d’admission en réanimation était l’apparition d’un épuisement 

respiratoire chez 23 patients, avec insuffisance respiratoire aiguë aux gaz du sang, justifiant 

une intubation orotrachéale à leur admission (Tableau XII).  

Un patient était intubé pour épuisement respiratoire sans hypoxémie. 

Neuf patients étaient intubés sans signe de défaillance respiratoire, mais devant des 

troubles de la déglutition et la perte d’une toux efficace. 

Quatre patients présentaient une pneumopathie d’inhalation motivant une intubation en 

urgence.  

Un patient était intubé en raison d’une détresse respiratoire aiguë secondaire à une 

atélectasie. 

Enfin, un patient était intubé dans les suites d’une crise d’épilepsie.  

 
Tableau XII: Motifs et délai d'intubation orotrachéale 

Motif et délai d’intubation orotrachéale Résultats 
Epuisement respiratoire 24 (61%) 
Atteinte bulbaire 9 (23%) 
Situation d’urgence : 
      Inhalation 
      Atélectasie 

5 (13%) 
4 (10%) 

1 (3%) 
Crise d’épilepsie 1 (3%) 
Délai admission-intubation 4 (2-9,5) 
 

Soixante-deux pour cent des intubations se sont déroulées dans les premières 24 heures de 

l’admission en réanimation. Plus de la moitié des patients ont nécessités une ventilation 

prolongée de plus de 15 jours (Tableau XIII). Soixante quatre pour cent ont été 

trachéotomisés. 
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Tableau XIII: Prise en charge ventilatoire 

Caractéristiques des patients sous ventilation mécanique 
 (n = 39) 

Résultats 

Délai début des symptômes-intubation (jours) 6 (4-9) 
Ventilation mécanique (n, %) : 
      <15 jours 
      16-30 jours 
      31-60 jours 

 
17 (43%) 

9 (23%) 
6 (17%) 

      >60 jours 7 (18%) 

Nombre de trachéotomie : (n,%) 25 (64%) 
      Délai intubation orotrachéale- trachéotomie (jours) 12 (5-16) 
      Durée ventilation trachéotomisé (jours) 18 (3-36) 
      Durée ventilation spontanée sur canule de trachéotomie avant 
décanulation (jours) 

  
17 (7-21) 

 
 

4. Complications : 
 

47 patients (73,5%) présentaient des complications au cours de leur séjour en réanimation, 

principalement des pneumopathies infectieuses (Figure 6). 

 

 
     Figure 6: Complications 

 
• Complications infectieuses : 

- Pulmonaires : 

35 patients présentaient  une pneumopathie au cours de leur séjour. 
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Parmi ces pneumopathies étaient rapportées : 19 pneumopathies d’inhalation survenues 

dans les 48 premières heures du séjour en réanimation, 6 pneumopathies d’inhalation 

survenues après les 48 premières heures du séjour en réanimation, 27 PAVM (1 épisode de 

PAVM chez 22 patients, 2 épisodes chez 3 patients et 3 épisodes chez 3 patients). 

 

- Urinaires : 

La deuxième infection la plus fréquente était une infection urinaire nosocomiale survenue 

chez 7 patients. 

 

- Autres : 

Deux cellulites cervicales étaient décrites chez des patients trachéotomisés. L’évolution était 

favorable sous traitement antibiotique et soins locaux. 

Une seule infection de cathéter veineux central était rapportée, sans bactériémie.  

 

• Complications liées à la dysautonomie : 

13 patients présentaient un syndrome dysautonomique au cours de leur séjour : 8 labilités 

tensionnelles, 5 accès de tachycardie sans facteur déclenchant évident. Parmi eux, un patient 

était victime d’un AVC ischémique secondaire à une arythmie complète par fibrillation 

atriale. L’origine neuro-végétative était retenue par nos confrères cardiologues.  

Chez trois patients hypertendus le traitement antihypertenseur était arrêté et non en raison de 

labilité tensionnelle. Aucune introduction de catécholamine n’était nécessaire. Une 

introduction de bêta-bloquant était retrouvée devant des tachycardies sinusales persistantes. 

 

Deux jeunes patients étaient victimes d’une bradycardie puis asystolie au décours d’une 

perfusion par propofol. Un traitement par massage cardiaque externe et adrénaline était 

nécessaire.  Ils n’avaient pas présenté de troubles dysautonomiques sévères au préalable. 

L’évolution était défavorable pour le premier patient (coma secondaire à une encéphalopathie 

post anoxique), favorable pour le second.  

 

Un patient présentait plusieurs malaises vagaux spontanément résolutifs à chaque fois. 

Une incontinence urinaire et fécale dont l’origine était imputée au syndrome dysautonomique 

était rapportée chez 3 patients.   
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• Complications hémodynamiques : 

Quatre patients développaient un choc septique d’origine pulmonaire, nécessitant 

l’administration de catécholamines pour une durée de 0 à 3 jours. 

 

• Complications liées au traitement : 

  Les complications liées au traitement par IgIV étaient les suivantes : 

- un bronchospasme au cours d’une séance d’IgIV, motivant un changement 

d’immunoglobulines (Tegeline  ® remplacé par Immunogard ®), sans récidive.  

- une insuffisance rénale aiguë à diurèse conservée d’évolution favorable sans  recours à 

l’épuration extra-rénale, 

- une augmentation du taux des transaminases, supérieur à 5 fois la normale (sans 

cytolyse hépatique préexistante), 

- une anémie mégaloblastique sans autre cause retrouvée d’évolution spontanément 

favorable sans recours à la transfusion. 

 

• Autres : 

Deux kératites, une escarre sacrée sans ostéite, une péri-ostéoarthropathie d’origine 

neurogénique étaient rapportées. 

 

5. Evolution :  
 
 

• Evolution à la sortie de réanimation: 

Plus de la moitié des patients n’avaient pas récupéré leur capacité à marcher à la sortie de 

réanimation (Tableau XIV).  

 

La majorité des patients étaient transférés en Soins de Suite et Rééducation (SSR). 2 

patients, dont l’évolution était très rapidement  favorable, regagnaient directement leur 

domicile avec un programme de kinésithérapie en hospitalisation de jour. L’un de ces patients 

avait pourtant  nécessité une  ventilation mécanique invasive  pendant 7 jours.  

 

7 patients sortaient de réanimation avec leur canule de trachéotomie, dont 4 avec une 

ventilation assistée.  
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Tableau XIV: Caractéristiques à la sortie de réanimation 

Caractéristiques neurologiques à la sortie de réanimation Résultats 

GBS score : (n,%) 
     1=Symptômes mineurs 
     2=Marche sans aide 
     3=Marche avec aide 
     4=Fauteuil 
     5=Nécessité d’assistance ventilatoire 

 
    3 (5%) 
    3 (5%) 
20 (32%) 
33 (52%) 
    4 (6%) 

Douleurs neuropathiques 28 (44%) 
MRC sum score 42 (36-48)  
Devenir : 
      1 Retour à domicile 
      2 Soins de réadaptation et rééducations 
      3 Secteur 
      4 Décès en réanimation 

 
    2 (2%) 
26 (41%) 
35 (56%) 
    1 (1%) 

 
• Evolution à 6 mois : 

 
Six mois après leur sortie, la majorité des patients étaient de retour à domicile. Parmi eux, 

34% ré-exerçaient une activité professionnelle (Tableau XV). 

 

Un déficit moteur persistant était néanmoins relevé chez 27 patients de notre étude (43%). 

Trente-cinq pour cent des patients se plaignaient de douleurs neuropathiques persistantes.  

Parmi les 7 patients porteurs d’une trachéotomie à la sortie de réanimation, 2 patients étaient 

décédés, 3 étaient toujours sous assistance respiratoire, 2 patients étaient décanulés. 

 
Tableau XV: Evolution à 6 mois 

Evolution neurologique à distance Résultats 
GBS disability scale: 
     0=Sain 
     1=Symptômes mineurs 
     2=Marche sans aide 
     3=Marche avec aide 
     4=Fauteuil 
     5=Nécessité d’assistance ventilatoire 
     6=Décès 

 
  2 (3%) 

18 (29%) 
20 (32%) 
12 (18%) 

  5 (8%) 
  3 (5%) 
  3 (5%) 

Déficit moteur 27 (43%) 
Rechute   3 (5%) 
Douleurs neuropathiques 22 (35%) 
Devenir : 
      1 Reprise des activités normales (travail) 
      2 Retour à domicile mais pas de reprise des activités normales  
      3 Maison de rééducation 
      4 Hospitalisé ou long séjour 
      5 Décès  

 
21 (34%)  
29 (47%) 
  6 (10%) 

  3 (5%) 
  4 (4%) 
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• Evolution à long terme (10 à 120 mois après l’admission en réanimation) :  

Le retour à domicile a été possible pour les trois quarts de la population, mais 13 patients (soit 

19% de ces patients) appartenant à la population active n’ont pas pu reprendre le travail : 9 en 

raison de séquelles motrices, et les 4 autres devant une fatigabilité, une anxiété et des douleurs 

entraînant des arrêts de travail prolongé. 

 

Quatre-vingt-quatre pour cent des patients n’ont pas de séquelles ou ne souffrent que de 

séquelles motrices mineures. 

 

Parmi les 58 survivants, 4 patients n’ont pas pu remarcher plus de 1 an après leur 

hospitalisation (recul respectif de 3 ans, 4 ans, 4 ans et 10 ans).  

Tous les patients survivants sont sevrés de la ventilation mécanique et décanulés. Deux 

patients étaient encore sous ventilation mécanique à 6 mois et sont encore hospitalisés en 

maison de convalescence ou institutionnalisés en EHPAD. Ils sont restés sous assistance 

ventilatoire 225 jours pour l’un et 609 jours pour l’autre. Ils ont été tous les deux décanulés 

respectivement après 65 et 340 jours de ventilation spontanée sur trachéotomie.  

Le troisième patient  qui était encore sous assistance ventilatoire à 6 mois a eu une 

évolution favorable (sevrage de la ventilation mécanique, suivi d’une décanulation, d’un 

retour à domicile, avec marche seul avec cannes anglaises sur un périmètre de marche de 100 

mètres, soit un GBS disability scale à 3). Il s’agissait du patient atteint du syndrome de 

Guillain-Barré fulminant. 

 
Tableau XVI: Evolution à distance 

Evolution  Résultats 
GBS score: (n,%) 
     0=Sain 
     1=Symptômes mineurs 
     2=Marche sans aide 
     3=Marche avec aide 
     4=Fauteuil 
     5=Nécessité d’assistance ventilatoire 
     6=Décès 

  
18 (28%) 
28 (44%) 

  5 (9%) 
  3 (5%) 
  4 (6%) 
 0 (0%) 

  6 (9%) 
Déficit moteur  16 (25%) 
Troubles sensitifs  12 (19%) 
Douleurs neuropathiques  13 (20%) 
Fatigabilité  16 (25%) 
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Devenir : 
      1 Reprise des activités normales (travail) 
      2 Retour à domicile sans reprise des activités normales 
      3 Maison de rééducation 
      4 Hospitalisé ou long séjour 
      5 Décès 

  
41 (65%)  
13 (19%) 

  1 (2%) 
  3 (5%) 

6 (9%) 
 

6. Mortalité : 
 
Six patients sont décédés dans notre étude : 1 en service de réanimation, 3 dans les suites 

immédiates et 2 à distance de la maladie. 

Un patient décédait en réanimation, suite à un arrêt des thérapeutiques actives de 

réanimation. 

Deux patients décédaient dans les 24 heures suivant leur transfert sans étiologie retrouvée. 

L’un d’eux, porteur d’une canule de trachéotomie, était retrouvé mort en secteur de 

neurologie le lendemain matin. Le deuxième,  non trachéotomisé,  et sans antécédent de 

trouble dysautonomique au cours de son hospitalisation en réanimation, décédait de cause 

inconnue en convalescence.  

Un patient de 85 ans décédait 1 mois après sa sortie de réanimation d’une limitation 

thérapeutique.  

Un patient décédait d’une pneumopathie communautaire à l’âge de 66 ans, 3 ans après son 

hospitalisation pour syndrome de GBS dont il ne présentait pas de séquelle. 

Enfin, un dernier patient décédait plus de 4 ans après sa sortie d’hospitalisation suite à un 

accident vasculaire cérébral ischémique, il se déplaçait avec une canne depuis son syndrome 

GBS.  

 

B. Analyse en sous-groupe de la population: 
 

1. Analyse en sous-groupe en fonction de l’évolution neurologique :  

 
Dans un premier temps nous avons décidé de réaliser une analyse en sous-groupe en 

fonction du GBS disability scale à 1 an de réanimation. 

 

• Caractéristiques générales: 
 
 
Les patients dont l’évolution était la plus défavorable avaient un score IGS 2, des durées de 

séjour en réanimation et à l’hôpital significativement plus élevées (p=0,01) (Tableau XVII). 
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L’âge était comparable entre les deux groupes. Les formes de syndrome de Guillain-Barré 

ayant une composante axonale étaient également de plus mauvais pronostic (p<0,01).  

 

A l’admission : Le MRC sum Score était comparable entre les 2 groupes ; seule la perte d’une 

toux efficace (p=0,01) semblait être un facteur de mauvais pronostic à l’examen neurologique 

(Tableau XVII).  

A J7-10  du début de l’immunothérapie, la persistance d’un MRC sum score bas était de 

mauvais pronostic (p=0,003). 

 

Les patients qui avaient présenté une infection préalable documentée avaient un meilleur 

pronostic (p=0,001) (Tableau XVII). 

 
Tableau XVII: Caractéristiques générales, neurologiques et biologiques en fonction de l'évolution 

Caractéristiques GBS disability scale              
<3 

n=51 

GBS disability 
scale ≥ 3 

n=13 

p 

Age 56 (42-63) 61 (47-62) p=0,8 
IGS 2 20 (16-28) 28 (26-42) p=0,01 
IMC 25 (23-28) 23 (22-25) p=0,23 
Sexe (homme/femme) 30/21 11/2 p=0,08 
Durée : 
     Symptôme-hôpital 
     Symptôme-réanimation 
     Symptôme-IgIV 

 
2 (0-3) 
4 (2-6) 
3 (2-5) 

 
1 (0-3) 
4 (1-7) 
4 (1-5) 

 
p=0,6 
p=0,6 
p=0,9 

Durée de séjour 
     En réanimation 
     A l’hôpital  

 
17 (9-27) 

29 (15-42) 

 
56 (35-81) 
74 (36-91) 

 
p=0,01 
p=0,01 

Symptômes préalables 
     Diarrhées 
     Troubles respiratoires 

 
10 (20%) 
22 (43%) 

 
3 (23%) 
2 (15%) 

p=0,11 
p=0,7 
p=0,1 

Troubles de la déglutition 24 (47%) 8 (62%) p=0,35 
Toux inefficace à l’admission 21 (41%) 11 (85%) p=0,01 
Paralysie faciale à l’admission 17 (33%) 7 (54%) p=0,17 
Perte antéflexion du pied : 
      a l’admission 
      a J7-10 

 
24 (47%) 
15 (29%) 

 
12 (92%) 

8 (62%) 

 
p=0,04 
p=0,05 

MRC sum Score à l’admission 32 (24-42) 30 (14-32) p=0,4 
MRC sum Score J7-10 
MRC sum Score J7 < MRC sum score initial 

40 (30-48) 
10 (6-14) 

18 (8-34) 
6 (2-8) 

p=0,003 
p=0,05 

MRC sum score sortie 42 (37-50) 30 (17-37) p=0,001 
GBS disability scale à la sortie de réanimation 
     <3 
     ≥3 

 
                 6 (12%) 

45 (88%) 

 
                         0 

13 (100%) 

p=0,33 

Forme/EMG 
     AIDP (démyélinisante) 
     AIDP avec lésion axonale 
     AMAN (axonale) 
     Miller-Fisher 

 
38 (75%) 

6 (12%) 
4 (8%) 
3 (5%) 

 
1 (8%) 

9 (69%) 
3 (23%) 

0 

 
p<0,001 
p<0,001 

p=0,16 
p=1,00 

Dissociation albumino-cytologiques 36 (71%) 12 (92%) p=0,12 
Germes : 9 (18%) 1 (8%) p=0,01 
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      Campylobacter jejuni 
      EBV 
      CMV 
      Mycoplasme 

4 (8%) 
3 (6%) 
1 (2%) 
1 (2%) 

1 (8%) 
0 
0 
0 

Cytolyse hépatique > 2*N 9 (18%) 2 (16%) p=0,8 
 

• Evolution en fonction de la prise en charge et des complications : 

Une deuxième cure d’immunoglobuline intra-veineuse était plus souvent réalisée chez les 

patients dont l’évolution neurologique n’était pas favorable (p=0,04) (Tableau XVIII).  

L’évolution était moins favorable chez les patients ayant nécessité une assistance ventilatoire 

(p=0,05), en particulier pour ceux dont la ventilation était prolongée (p=0,02) (Tableau 

XVIII). 

La survenue d’une dysautonomie, d’infections nosocomiales, en réanimation n’était pas 

prédictive d’une mauvaise évolution neurologique à long terme. 

 
Tableau XVIII: Evolution en fonction de la prise en charge et des complications 

Caractéristiques    GBS disability scale <3 
 
N=51 

GBS disability scale  ≥ 3 
 N=13 

P 

Nombres de cures d’IgIV 
      1 
      >1 

 
45 (88%) 

6 (12%) 

 
8 (62%) 
5 (38%) 

p=0,04 
 

Dysautonomies 10 (20%) 3 (23%) p=0,8 
Infections nosocomiales  28 (55%) 11 (85%) p=0,06 
Choc septique 2 (4%) 2 (15%) P=0,18 
Assistance ventilatoire     
      <15 jours 
      >15 jours 

28 (55%) 
17 (33%) 
11 (22%) 

11 (85%) 
1 (8%) 

10 (77% 

p=0,05 
p=0,004 
p=0,004 

Trachéotomie 15 (21%) 10 (77%) p=0,06 
Embolie pulmonaire 0 0 p=1 
 

• Survie : 
Seul l’IGS II était significatif sur la mortalité (p=0,009) (Tableau XIX). 
 
Tableau XIX: Caractéristiques en fonction de la survie 

Caractéristiques    Vivant 
N=60 

Décédé 
 N=4 

p 

Age à l’admission 56 (42-63) 69 (52-79) p=0,2 
Sexe homme/femme 40/20 1/3 p=0,3 
IGS II 24 (17-28) 40 (34-48) p=0,01 
Durée de séjour 
      En réanimation 
      A l’hôpital 

 
19 (9-40) 

32 (16-51) 

 
21 (8-44) 

25 (14-45) 

 
p=0,9 
p=0,4 

Atteinte axonale à l’EMG 20 (30%) 2 (50%) p=0,6 
Dysautonomie 11 (22%) 2 (50%) p=0,2 
Infections nosocomiales 37 (62%) 2 (50%) p=0,6 
Ventilation mécanique 36 (60%) 3 (75%) p=1,0 
Durée ventilation mécanique (jours) 17 (10-37) 16 (12-58) p=0,9 
Trachéotomie 22 (37%) 3 (75%) p=0,3 
MRC sum score à l’admission 31 (20-42) 27 (19-30) p=0,2 
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MRC sum score à J7-J10 38 (28-48) 18 (15-33) p=0,2 
MRC sum score à la sortie de réanimation 42 (36-48) 34 (26-41) p=0,6 
GBS score à la sortie de réanimation 
      <3 
      ≥3 

 
6 (11%) 

54 (89%) 

 
0 

4 (100%) 

p=1 

 
 

2. Analyse en fonction la prise en charge respiratoire : 
 
 

2.1 Comparaison Patients avec et sans assistance ventilatoire : 

 
 

• Caractéristiques générales, neurologiques et biologiques :  

 

Trente-neuf patients ont nécessité une assistance ventilatoire (Tableau XX). Tout comme 

dans la population générale l’âge médian était de 56 ans et le sex-ratio était en faveur des 

hommes. 

  

Les patients nécessitant une ventilation mécanique étaient significativement plus sévères à 

l’admission en réanimation (IGS II à 27 dans le groupe « ventilés » versus 17 dans le groupe 

« non-ventilés »; p=0,0001) (Tableau XX), et présentaient des durées d’hospitalisation plus 

élevées.  

 

Le MRC sum score à l’admission en réanimation et à J7-10 était significativement plus bas 

dans le groupe de patients nécessitant une assistance ventilatoire (p<0,004). Des troubles de la 

déglutition (p=0,002), la perte d’une toux efficace (p<0,0001) et la présence d’une 

oxygénothérapie (p<0,0005) étaient également prédictifs d’une nécessité d’assistance 

ventilatoire (Tableau XX). Il en était de même pour l’impossibilité de décoller la tête du lit 

(p=0,001) et de fléchir les avant-bras (p=0,05) à l’admission. 

 

La présence d’une hyponatrémie à l’admission était plus fréquente dans le groupe des patients 

ventilés (p=0,03) (Tableau XX). 
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Tableau XX: Caractéristiques générales des patients avec et sans assistance ventilatoire 

Caractéristiques Ventilés 
n=39 

Non-ventilés 
n=25 

p 

Age (années)     56 (45-63)     56 (42-62) p=0,7 
Homme/femme     26/13     15/10 p=0,6 
IGS II 27 (20-36) 17 (13-24) p<0,001 
Délai  
      Symptômes –hospitalisation (jours) 
      Symptômes-hospitalisation en réanimation 

 
2 (0-3) 
3 (1-4) 

 
1 (0-3) 
5 (3-7) 

 
p=0,6 
p=0,02 

Durée d’hospitalisation (jours) 
      Réanimation 
      Total 

 
33 (20-71) 
45(30-76) 

 
8 (5-14) 

15(9-19) 

 
p<0,001 
p<0,001 

Dysautonomie 10 (26%) 3 (12%) p=0,31 
Type : 
      Démyélinisante 
      Démyélinisante avec atteinte axonale 
      Axonale 

 
23 (59%) 
12 (31%) 

4 (10%) 

 
16 (64%) 

3 (13%) 
3 (13%) 

 
p=0,7 
p=0,15 
p=1,0 

Evaluation neurologique initiale : 
      Décollement de la tête 
      Flexion avant-bras 
      Décollement des coudes 

 
18 (46%) 
17 (44%) 
20 (51%) 

 
2 (8%) 

5 (20%) 
4 (16%) 

 
p=0,001 
p=0,05 
p=0,08 

     Trouble de la déglutition à l’admission 26 (67%) 6 (24%) p=0,002 
     Perte d’une toux efficace à l’admission 23 (59%)  3 (12%) p<0,0001 
Perte de l’anteflexion du pied : 
      A l’admission 
      A J7-10 

 
30 
20 

 
6 
3 

 
p<0,001 
p<0,001 

MRC sum score initial 26(16-35) 39 (30-49) p=0,004 
MRC Sum score à J7-10 
MRC sum score J7-10 < MRC sum score initial 

48(42-51) 
11 

31 (18-40) 
5 

p<0,0001 
p=0,5 

Oxygénothérapie à l’admission 22 (56%) 1 (4%) p=0,0005 
Dissociation albumino-cytologique 30 (77%) 18 (72%)   p=0,6 
Natrémie <135 mmol/l à l’admission 23 (59%) 7 (28%)  p=0,03 
Cytolyse hépatique > 2N 6 (16%) 5 (20%) p=0,6 
 
 

• Complications et évolution :  

L’évolution des patients sous ventilation mécanique était marquée par un plus grand nombre 

d’infections (p=0,0001).  

 

Le taux de mortalité n’était pas différent entres les patients ventilés et non ventilés. Les 

patients ayant nécessité une ventilation mécanique avaient une moins bonne évolution 

neurologique à long terme, définie par un GBS disability scale  ≥ 3, avec 28% des patients 

ventilés contre seulement 8% des patients non ventilés (p=0,04) (Tableau XXI). La reprise de 

la marche était possible chez 80% des patients ventilés. 
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Tableau XXI: Complications infectieuses chez les patients avec et sans assistance respiratoire 

Caractéristiques Ventilés 
N=39 

Non-ventilés 
N=25 

p 

Infections pulmonaires 
      Pneumopathie nosocomiale 

 
32 (82%) 

 
0 

 
p<0,0001 

Autres infections  
      Urinaires 
      Infection sur cathéter 

 
7 (18%) 

1 (3%) 

 
0 
0 

 

Nb jours sous ATB  12  3  p<0,0001 
GBS disability scale à 6 mois: 
      <3 
      ≥3 

 
21 (54%) 
18 (46%) 

 
19 (76%) 

6 (24%) 

0,07 

GBS disability scale à distance : 
      <3 
      ≥3 

 
28 (72%) 
11 (28%) 

 
23 (92%) 

2 (8%) 

0,04 

Douleurs neuropathiques 5 (13%) 13 (52%) 0,24 
Décès 5 (13%) 1 (4%) 0,23 
 
L’indication d’antibiothérapie chez les patients non ventilés n’était pas une infection 

nosocomiale mais une suspicion de maladie de Lyme. 

 

2.2 Ventilation courte durée (< 15 jours) vs ventilation prolongée : 

 
    Une ventilation prolongée était significativement associée à une durée d’hospitalisation 

plus élevée (p<0,001). Il n’y avait pas de différence significative entre les 2 groupes en terme 

de gravité à l’admission, tant pour l’IGS 2 (p=0,9) que pour le MRC sum score (p=0,7) 

(Tableau XXII). 

 

Les paramètres associés à une ventilation prolongée étaient les suivants : 

- la présence d’une atteinte axonale (p=0,02), 

- MRC sum score bas à 7-10 jours de l’immunothérapie (p=0,04), 

- une aggravation neurologique avec un MRC sum score à J7 de l’immunothérapie 

inférieur d’au moins 5 points à celui de l’entrée (p=0,0001), 

- la non récupération d’une antéflexion du pied à J-7 (p=0,03), 

- l’absence d’une hyponatrémie à l’admission (p=0,008). 
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Tableau XXII: Caractéristiques générales des patients ayant eu une ventilation de courte ou de longue durée 

Caractéristiques Ventilation 
courte durée 

N=18 

Ventilation 
prolongée 

N=21 

p 

Age (année)     55 (44-60)    62 (47-64)  p=0,3 
Homme-femme     8/10     18/3 p=0,01 
IGS II 27 (24-34) 27 (18-37) p=0,9 
IMC 24  (23-26) 24 (21-28) p=0,9 
Délai symptôme-hospitalisation 1 (0-2) 2 (1-4) p=0,1 
Durée d’hospitalisation 
      Réanimation 
      Total 

 
19 (12-24) 
29 (23-36) 

 
70 (43-82)  

86 (60-103)  

 
p<0,001 
p<0,001 

Syndrome infectieux précédent l’hospitalisation : 
      Diarrhée 
      Respiratoire 

 
3 (17%) 

12 (67%) 

 
2 (10%) 
4 (19%) 

 
p=0,64 
p=0,003 

Perte de l’antéfléxion du pied : 
      J-0 
      J7-10 

 
11 (61%) 

6 (33%) 

 
16 (76%) 
14 (67%) 

 
p=0,45 
p=0,03 

Paralysie faciale à l’admission 7 (39%) 9 (43%) p=1 
Perte de la toux à l’admission 15 (83%) 18 (85%) p=0,8 
Type : 
      Démyélinisante 
      Démyélinisante avec atteinte axonale 
      Axonale 

 
15 (83%) 

2 (11%) 
1 (6%) 

 
8 (38%) 

10 (38%) 
4 (19%) 

 
p=0,006 
p=0,02 
p=0,35 

MRC sum score initial 28 (18-36) 24 (14-32) p=0,7 
MRC Sum score à J7 immunothérapie (n=16/19) 40 (34-48) 18 (12-28) p=0,001 
MRC sum score J7< MRC sum score initial 3/16 12/19 p=0,04 
Cytolyse hépatique > 2N à l’admission 3 (17%) 3 (14%) p=0,83 
Natrémie <135 mmol/l à l’admission 15 (83%) 8 (38%)  p=0,008 
 

 

• Complications et évolution : 

 

Les PAVM étaient significativement plus fréquentes dans le groupe dont la durée de 

ventilation mécanique était prolongée. (Tableau XXIII). 

 

Les patients ayant eu une ventilation prolongée avaient un moins bon pronostic neurologique 

à la sortie de réanimation (p<0,001) mais également sur le long terme (p=0,007) avec un 

risque plus important de déficits moteurs (p=0,006) (Tableau XXIII). 
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Tableau XXIII: Complications chez les patients ventilés pendant une courte ou une longue durée 

Complications et évolutions Ventilation 
courte durée 

N=18   

Ventilation  
Prolongée 

N=21 

p 

Pneumopathies d’inhalations 13 (72%)    11 (52%) p=0,3 
Infections nosocomiales 
      PAVM  
      Urinaires 
      Infection de cathéter 
      Cellulite orifice trachéotomie 

 
 3 (17%) 

   2 (11%) 
0    

   1 (6%) 

 
18 (87%)    

   5 (24%) 
   1 (5%) 
   1 (5%) 

 
p=0,002 
p=0,3 
p=0,3 
p=0,9 

Choc septique    1 (6%) 3 (15%) p=0,37 
Dysautonomie  1 (6%)    9 (43%) p=0,09 
Kératites    0 2 (10%) p=0,17 
Escarre    0 1 (5%) p=0,3 
MRC sum score à la sortie de réanimation 42 (40-48)  34 (28-40)  p<0,001 
GBS score à la sortie de réanimation: 
     < 3 
     ≥3 

 
0 

18 (100%) 

 
0 

21 (100%) 

p=1 

GBS score  à distance : 
     <3 
     ≥3 

 
16 (89%) 

1 (6%) 

 
11 (52%) 

9 (45%) 

p=0,007 

Déficits moteurs 3 (17%) 13 62%) p=0,006 
Paresthésies 5 (28%) 7 (33%) p=0,9 
Douleurs neuropathiques 3 (17%) 10 (48%) p=0,06 
Devenir : 
   Retour à domicile reprise des activités normales 
   Retour à domicile avec limitation des activités  
   Soins de réadaptation et rééducations 
   Secteur 
   Décès 

 
14 (77%) 

3 (17%) 
0 
0 
0 

 
15 (72%)  

3 (14%) 
0 
0 

3 (14%) 

p=0,3 

 
 

2.3 Trachéotomie dans le groupe ventilé :  
 
 
La réalisation d’une trachéotomie était envisagée devant une durée de ventilation mécanique  

prolongée, et une absence d’amélioration neurologique notable à J7-10 (Tableau XXIV).  

La durée de ventilation mécanique était, de manière prévisible, plus élevée dans le groupe 

trachéotomisés (p<0,0001). Le taux de PAVM était supérieur dans le groupe trachéotomisés 

(3 patients soit 21.4% versus 18 patients soit 72 %, p = 0.01). 

Une analyse comparant les patients ayant bénéficié d’une trachéotomie précoce et ceux ayant 

bénéficiés d’une trachéotomie tardive a également était menée (Annexe 1). Elle ne retrouvait 

aucune différence entre les 2 groupes, notamment en termes de risque de PAVM.  

 

 

 



 76 

Tableau XXIV: Comparaison des patients trachéotomisés versus les patients non trachéotomisés 

Caractéristiques    Trachéotomie 
 
N=25 

Non 
trachéotomisé 
 N=14 

P 

Age à l’admission 61 (50-63) 53 (29-58) p=0,15 
Sexe homme/femme 17/8 9/5 p=0,8 
IGS II 27 (20-37) 26 (21-33) p=0,6 
Durée de séjour 
      En réanimation 
      A l’hôpital 

 
18 (12-25) 
30 (23-36) 

 
70 (42-82) 
86 (62-98) 

 
<p=0,001 
<p=0,001 

MRC sum score à l’admission 30 (16-36) 24 (18-32) p=0,7 
Dysautonomie 8 (32%) 2 (14%) p=0,27 
PAVM          18 (72%)   3 (21%) p=0,01 
Durée ventilation mécanique 32 (18-67) 9 (7-14) p<0,0001 
Reprise de la marche 18 (72%) 13 (92%) p=0,2 
GBS disability scale à distance : 
      <3 

 
16 (64%) 

 
13 (92%) 

p=0,06 

      ≥3 9 (36%) 1 (8%)  
  

3. Analyse en sous-groupe en fonction de l’immunothérapie : 

 
• Patients ayant reçu une nouvelle cure d’IgIV en raison d’une rechute : 

 

Quatre patients recevaient une nouvelle cure d’IgIV en réanimation en raison d’une 

rechute (entre 20 et 25 jours après le début de la première cure). L’évolution était favorable, 

avec amélioration du MRC score à la sortie de réanimation, et un GBS disability scale < 3 à 

un an de la réanimation.  

Deux patients recevaient une nouvelle cure d’IgIV en raison d’une rechute en neurologie un 

mois après leur séjour en réanimation. L’évolution était également favorable.  

 

• Patients ayant reçu une nouvelle cure d’IgIV en raison d’une évolution 

défavorable à J7-10 du début de la première cure :  

 

Le sous-groupe de patients traités par plusieurs cures d’IgIV se caractérisait par : 

- un MRC score à J7-J10 plus bas: 18 versus 40 (p=0.005), 

- des durées de séjour en réanimation et à l’hôpital plus élevées, 

- la nécessité d’une ventilation assistée plus fréquente, une durée de ventilation 

mécanique plus longue, 

- et un MRC sum score diminué à la sortie de réanimation.  
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Il n’y avait par contre pas de différence significative en termes d’évolution neurologique à 

long terme et de mortalité (Annexe 2). 

 

Cette nouvelle cure n’était réalisée que chez les patients hospitalisés au CHU de Nancy. La 

décision de cette nouvelle cure était collégiale, en fonction d’une mauvaise évolution 

neurologique. Afin d’évaluer l’efficacité potentielle de cette nouvelle cure, nous avons réalisé 

une analyse en sous-groupe, comparant les patient qui restaient les plus sévères à J7-10, soit 

ceux dont le MRC sum score était < 30, en fonction de la reprise ou non d’un traitement par 

IgIV. Le score MRC < 30 à J7-10 a été choisi car il s’agit du score à plus haut risque de 

séquelles défini par le score EGOS modifié (Tableau IV). 

 

 

Le MRC sum score à J0 de la première immunothérapie était égal à 18 à J0 de 

l’immunothérapie dans les 2 groupes.   

Le MRC sum score à J7-10 de la première immunothérapie était < à 30 dans les 2 groupes, 

mais supérieur dans le groupe qui ne recevait de nouvelle cure d’IgIV (25 versus 12, 

p=0.009), ce qui rend les groupes difficilement comparables.  

 

Les durées de séjour en réanimation n’étaient pas différentes entre les groupes. 

A la fin du séjour en réanimation, les MRC scores augmentaient dans les 2 groupes, mais le 

groupe qui avait reçu une nouvelle cure d’IgIV restait plus sévère que le groupe qui n’avait 

pas reçu de nouvelle cure. (Tableau XXV). 

 

 

Des analyses sont encore en cours, concernant les résultats des MRC sum score à J20 de la 

première cure d’IgIV chez tous les patients, afin de comparer : les MRC score à J0, à J10 de la 

première cure, et à J10 de la seconde cure si elle a été réalisée (ou à J20 de la première cure).   
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Tableau XXV: Evolution en fonction du nombre de cures chez les patients ayant un MRC sum score inférieur à 30 à 
J7-10 

Caractéristiques ≥1 cure d’IgIV 
n=7 

1 seule cure d’IgIV 
n=10 

p 

Age (années) 62 (54-71) 63 (51-70) 0,9 
Sexe homme/femme 6/1 7/3 0,5 
IGS 2 28 (23-40) 29 (25-36) 0,9 
Durée de séjour (jours) 
      en réanimation 

 
73 (67-83) 

 
46 (29-78) 

 
0,23 

      à l’hôpital 96 (72-102) 64 (38-91) 0,45 
Assistance ventilatoire (n,%) 
      Durée de la ventilation mécanique 

7 (100%) 
101 (37-254) 

10 (100%) 
31 (19-47) 

1 
0,05 

Pneumopathie nosocomiale 6 (85%) 5 (83%) 1 
MRC sum score à l’admission  18 (15-42) 18 (14-24) 0,55 
MRC sum score à J7-10 12 (2-15) 25 (18-27) 0,009 
MRC sum score sortie de réanimation 18 (11-32) 35 (30-39) 0,045 
GBS disability scale à la sortie 
      <3 
      ≥3 

 
0 
7 

 
1 
8 

1 

GBS disability scale à 1 an 
      <3 
      ≥3 

 
3 
4 

 
5 
1 

0,15 
 
 

Reprise de la marche à 6 mois 4 9 0,25 
Reprise de la marche à 1 an 4 9 0,25 
Décès 1 1 1 
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IV Discussion : 
 

Ce travail présente la description et l’évolution des syndromes de Guillain-Barré les plus 

sévères qui ont nécessité une admission en réanimation en Moselle et Meurthe-et-Moselle ces 

10 dernières années.  

 

Les caractéristiques générales de la population étudiée sont comparables à la littérature 

(score IGS II médian à 24 (17-28), âge médian de 56 ans (42-63 ans), sex-ratio en faveur du 

sexe masculin avec 64% d’hommes) (2,238).  

Les caractéristiques neurologiques sont marquées par une atteinte principalement 

démyélinisante à l’EMG. Fourrier et al. (238), sur la même population, retrouvait également 

ces chiffres en 2011 avec 76% de forme démyélinisante et 21% d’atteinte démyélinisante 

associée à une atteinte axonale. Le score MRC médian à l’admission est de 30 dans notre 

étude, comparable aux autres études réalisées en réanimation. 

 

• Motifs d’admissions en réanimation : 

Les principaux motifs d’admission en réanimation dans notre étude sont une extension 

rapide du déficit (41%), une insuffisance respiratoire aiguë (31%), et une atteinte bulbaire 

avec troubles de la déglutition (25%). Ces motifs d’admission sont conformes aux données de 

la littérature. En revanche la distribution n’est pas identique. La défaillance respiratoire est 

souvent le premier motif d’admission retrouvé. Par exemple dans l’étude de Dhar et al. de 

2008, 71% des patients entrent en réanimation pour une insuffisance respiratoire aiguë et 

seulement 11% pour une extension rapide du déficit moteur (1). Cette différence témoigne 

probablement de la collaboration étroite dans notre région entre neurologues et réanimateurs, 

avec désormais une bonne maîtrise des critères d’admission en réanimation. Les patients 

arrivent en effet en réanimation avant d’être en insuffisance respiratoire aiguë. Ce résultat 

peut aussi s’expliquer par des données manquantes de notre étude rétrospective (possible 

admission en réanimation pour extension rapide du déficit associée à une symptomatologie 

respiratoire qui paraissait au second plan mais qui était présente, comme en témoignent les 23 

patients placés sous oxygénothérapie à l’admission). 

 

Soixante et un pour cent des patients nécessitent une intubation orotrachéale dans notre série, 

réalisée dans les premières 24 heures de l’admission pour  la plupart. Aucune intubation n’est 
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réalisée en urgence vitale en secteur conventionnel témoignant encore une fois de la prise en 

charge précoce des patients en réanimation.  

 

• Traitement spécifique du GBS : 

La dernière méta-analyse publiée en septembre 2014 (206) ne montre pas de supériorité 

des échanges plasmatiques par rapport aux immunoglobulines intraveineuses. Dans notre 

région, comme dans la majeure partie des centres, l’usage des IgIV est préféré aux échanges 

plasmatiques. 

Dix-sept patients ne semblaient pas répondre à la première cure d’immunothérapie dans notre 

série avec un MRC sum score inférieur à 30 à la fin du traitement. La conduite à tenir dans 

cette situation n’est pas claire et aucune recommandation n’a été jusqu’à ce jour établie. 

Farcas et al. (205) a publié en 1996 dans The Lancet une série de 4 patients n’ayant pas 

évolué favorablement sur le plan neurologique à J10 et bénéficiant d’une seconde cure 

(introduite entre J14 et J21). Il retrouvait à l’époque une meilleure réponse à cette deuxième 

cure avec une récupération neurologique importante dans les semaines qui suivaient. Il 

concluait donc à un probable bénéfice d’une deuxième cure chez les patients dont l’évolution 

n’était pas favorable. Hélas, aucune comparaison n’était effectuée avec des patients dont 

l’évolution n’était pas favorable et ne bénéficiant que d’une seule cure. Aucune autre 

publication n’a depuis fait référence à un possible effet favorable d’une deuxième cure. 

Chez les 17 patients n’évoluant pas favorablement dans notre étude, 7 patients ont bénéficié 

d’une seconde cure d’immunoglobulines et 10 patients d’une seule cure. Tout comme pour 

Farcas et al. cette deuxième cure était introduite entre J14 et J21. Une analyse en sous-groupe 

a donc été réalisée. Cette analyse était rendue difficile d’une part par la présence d’une 

différence significative en terme de gravité neurologique entre les 2 groupes à la fin de 

l’immunothérapie (les patients ayant bénéficié d’une deuxième cure avaient un MRC sum 

score significativement inférieur à J7-10), mais également par des données manquantes, dont 

notamment le MRC sum score à J10 du début de la deuxième cure (ou J20 de la première 

cure). Les résultats préliminaires ne sont pas en faveur d’un bénéfice d’une deuxième cure. 

Par contre, il est intéressant de constater que les 2 groupes, qui sont significativement 

différents en termes de gravité sur le plan neurologique à la fin de l’immunothérapie, ne le 

sont plus à 6 mois, que ce soit au niveau de la reprise de la marche ou en termes de séquelles. 

Il est difficile de différencier un possible effet de la deuxième cure d’une évolution spontanée 

lentement favorable. Cette analyse préliminaire doit encore être affinée avec la comparaison 

des MRC sum score après la deuxième cure d’immunoglobuline.  
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Le délai d’action des immunoglobulines est variable entre chaque individu. Certains 

neurologues se réfèrent à l’état neurologique à la fin de l’immunothérapie. Van Doorn  (34) 

montre que la dose standard par 2g/kg d’IgIV est probablement insuffisante chez certains 

patients. Ses études pharmacocinétiques sur 174 GBS montrent que le pic d’IgIV est maximal 

à 2 semaines après initiation des IgIV. Une faible augmentation du taux d’IgIV est associée à 

un mauvais pronostic. Ces résultats incitent à évaluer à J14 l’efficacité d’une cure d’IgIV. 

 

• Morbidité en réanimation : 

La durée médiane d’hospitalisation en réanimation est de 19 jours et expose ainsi le 

patient aux complications de réanimation. Dans notre série, conformément aux données de la 

littérature, les pneumopathies infectieuses sont les principales complications (1). Dix-neuf 

patients ont présenté une pneumopathie d’inhalation à l’admission, 6 patients une 

pneumopathie d’inhalation acquise après 48 heures de réanimation et 22 patients une 

pneumopathie acquise sous ventilation mécanique (soit 56% des patient ventilés). La 

littérature retrouve un taux d’infection pulmonaire chez les patients souffrant d’un GBS 

ventilés entre 53% (245) et 86% (246). Orlikowski et al. (66) identifie dans son étude de 2006 

77% de pneumopathies chez ses patients ventilés. 

Il n’y a aucune pneumopathie très sévère type SDRA dans notre étude. Par contre 4 chocs 

septiques ont été relevés. Ils n’ont nécessité que de faibles posologies de catécholamines et 

pour une courte durée. 

Par ailleurs, sur le plan infectieux, seulement 7 infections urinaires (11%) sont relevées. 

Aucune bactériémie n’a été détectée au long du séjour. 

Aucune complication thromboembolique, aucun saignement digestif suite à un ulcère 

gastroduodénal ne sont retrouvés dans notre étude. Il en est de même dans les 2 études 

récentes s’intéressant à la morbidité en réanimation décrite par Henderson et al. en 2003 et 

Dhar et al. en 2008  (1,90). 

 

Notre série comporte peu de complications liées à la dysautonomie. Seuls 13 patients 

(20%) ont présenté une ou plusieurs complications neurovégétatives. Il est habituellement 

décrit qu’un syndrome dysautonomique est présent chez les deux tiers des patients atteints de 

GBS (15,19). Cette différence peut potentiellement s’expliquer par l’ancienneté des études 

(souvent antérieures à 1990). L’avènement de l’immunothérapie a en effet fortement amélioré 

l’évolution et le pronostic des patients, sachant que presque l’ensemble des patients 
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hospitalisés en réanimation bénéficie d’une immunothérapie précoce. Dans notre série le délai 

entre le début des symptômes et l’immunothérapie est de 3 (1-5) jours. Fourrier et al. en 

2011, et  Dhar et al. en 2008 retrouvent eux aussi un pourcentage faible de syndrome 

dysautonomique avec respectivement 30% et 19% (1,238).  

Il est important de souligner la survenue de 2 arrêts cardio-circulatoires chez 2 patients suite à 

bradycardie extrême au décours d’une perfusion de propofol dans notre étude. Un de ces 2 

arrêts cardiaques a conduit au décès du patient (arrêt thérapeutique en raison d’un coma post-

anoxique). C’est d’ailleurs le seul décès survenu dans le service de réanimation. Le propofol 

est une molécule connue pour provoquer des hypotensions artérielles et des bradycardies 

(247). Cet effet est lié à une inhibition de l’activité sympathique et il peut être prévenu par la 

titration de la molécule à l’induction d’une sédation; titration dont les patients de notre étude 

ont bénéficiée. Ces 2 patients n’avaient pas de cardiopathie sous-jacente. Cet effet secondaire 

souligne la plus grande sensibilité hémodynamique de ces patients aux traitements 

pharmacologiques. Des réponses excessives ou aberrantes peuvent ainsi avoir lieu.  

 

 La morbidité en réanimation est étroitement liée à l’intubation orotrachéale et à la 

durée de ventilation mécanique. Dans notre étude, comme dans l’étude de Dhar et al. (1) 

aucune complication de réanimation n’est survenue dans le groupe de patients sans assistance 

ventilatoire. Nous nous sommes donc intéressés spécifiquement aux patients ayant nécessité 

une ventilation mécanique. 

La désaturation est un événement majeur et la mise sous oxygène est un traitement non anodin 

chez un patient souffrant d’un GBS. En effet, parmi les patients traités par oxygénothérapie, 

un seul patient n’a pas été intubé dans notre série. 

La comparaison des patients ventilés et des patients non ventilés a permis de mettre en 

évidence des critères prédictifs de ventilation mécanique. Il s’agit d’une courte durée entre 

l’apparition des symptômes et l’hospitalisation en réanimation (p=0,02), et d’une atteinte 

bulbaire avec une toux inefficace (p<0,001) et des troubles de la déglutition (p=0,002). Ces 

critères sont conformes à ceux retrouvés dans les études de Sharshar  et d’Orlikowski (2,66).  

Dans notre série, un MRC sum score bas à l’admission est associé à un risque accru 

d’intubation orotrachéale (sans risque accru de mauvaise évolution neurologique à long 

terme). Cet item n’est pas étudié dans les autres études de réanimation. 

En accord avec Saifudheen et al. (248), l’hyponatrémie semble prédictive dans notre série 

d’une nécessité d’une ventilation mécanique (p=0,03). L’auteur explique dans son étude la 
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possible imputabilité de cette hyponatrémie à un SIADH survenant au décours d’une atteinte 

bulbaire.  

 

Après avoir identifié les patients à risque d’intubation orotrachéale, il paraît important de 

connaître les facteurs prédictifs d’une ventilation prolongée. Nous avons ainsi comparé les 

patients ayant nécessité une ventilation de courte durée et ceux ayant nécessité une ventilation 

prolongée (> 15 jours). Une mauvaise évolution neurologique (MRC sum score bas ou MRC 

sum score inférieur à celui de l’admission, p<0,001) et la non récupération d’une antéflexion 

du pied à J7-10 du début de l’immunothérapie (p=0,03) sont liées de manière significative à 

une ventilation prolongée. L’étude de Fourrier et al. (238) retrouve également comme facteur 

prédictif de ventilation prolongée la non récupération d’une antéflexion du pied à la fin de 

l’immunothérapie. Par ailleurs la présence d’une atteinte axonale, classiquement décrit 

comme péjorative (49), serait également liée à une ventilation prolongée dans notre série 

(p=0,001). 

 

Cinquante-sept pour cent des patients sous assistance ventilatoire ont été ventilés plus de 15 

jours dans notre série. A noter que ce chiffre est inférieur à celui retrouvé dans l’étude de 

Sharshar et al. (2003) et de Fourrier et al. (2011), où respectivement 75% et 70% des patients 

sont ventilés plus de 15 jours (2,238). Plusieurs hypothèses peuvent expliquer cette différence.  

Tout d’abord Sharshar et al.  inclut dans son étude des patients admis entre 1989 et 1993. 

La prise en charge ventilatoire a évolué ces 20 dernières années. L’utilisation minimale des 

sédatifs et curares chez les neuromusculaires, la mobilisation précoce et la recherche 

quotidienne de critère pour réaliser une épreuve de sevrage ventilatoire participent à la 

diminution de la durée de ventilation mécanique. La meilleure prévention des pneumopathies 

acquises sous ventilation mécanique a permis elle aussi de limiter la durée  de ventilation.  

En ce qui concerne l’étude de Fourrier et al., les patients ont été admis entre 1996 et 

2009. La proportion de patients ventilés plus de 15 jours est supérieure à la nôtre, avec par 

ailleurs un recours plus tardif à la trachéotomie. Toutefois les patients trachéotomisés 

précocement dans notre série n’ont pas de différence en terme de durée de ventilation 

mécanique, ni de survenue de PAVM,  ou de durée de séjour en réanimation avec les patients 

trachéotomisés tardivement. Au même titre que les études récentes de Terragni et al. de 2010, 

de Trouillet et al. de 2011 et de Wang et al. de 2011, le bénéfice de la trachéotomie précoce 

n’a pas été démontré (249–251). L’indication d’une trachéotomie précoce revient donc au 

réanimateur et à son expérience. Comme tout geste technique il n’est pas anodin mais ses 
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possibles bénéfices dans le GBS sont à prendre en compte. Il permet par exemple une 

rééducation plus facile et plus précoce notamment au niveau oropharyngé.   

 

• Mortalité en réanimation : 

 La mortalité en réanimation est très faible dans notre population, seul un patient y est 

décédé, d’un arrêt thérapeutique. La mortalité à long terme imputable, directement ou non, au 

GBS est également faible avec 4 patients soit 6,25%. Parmi ces 4 patients, 3 ont été ventilés 

durant leur séjour en réanimation. Le seul patient n’ayant pas nécessité d’assistance 

ventilatoire est décédé en secteur peu après sa sortie. La cause de ce décès reste inconnue. 

Cette mortalité est très variable d’une étude à l’autre pouvant aller jusqu’à 20-25% de décès 

chez les patients ventilés dans les études de Fletcher et al. et de Köhrmann et al. (86,252). 

Néanmoins ce taux de décès est largement revu à la baisse dans les études les plus récentes en 

réanimation. Par exemple l’étude de Dhar et al. de 2008 (1) retrouve 5% de décès dans le 

service et 6,5% à un an et à long terme. Il en va de même avec l’étude de Fourrier et al. (238) 

qui retrouve 6,5% de décès. La baisse de la mortalité s’explique en majeure partie par 

l’avènement de l’immunothérapie et les progrès de la prise en charge en réanimation.  

La présence dans notre étude d’une PAVM n’altère pas le pronostic vital (ni neurologique), 

contrairement à ce que suggère l’étude de Fletcher et al. publiée en 2000 (86). Les dernières 

études concernant la morbi-mortalité des PAVM, tous patients confondus, semblent aller dans 

le sens de notre étude. Il n’y aurait pas de lien spécifique entre mortalité et PAVM (253). 

 

• Evolution à long terme : 

 L’évolution à 6 mois, un an et à long terme est plutôt favorable dans notre série. En 

effet dans notre étude 82% des patients avaient retrouvé l’usage de la marche à 6 mois et 86% 

après 1 an. Néanmoins un déficit moteur mineur reste présent dans 25% des cas et des 

douleurs résiduelles chez 20% des patients sont retrouvées. Les données de la littérature 

rapportent également une bonne évolution à long terme du GBS (37,49,228). Dans les études 

s’intéressant spécifiquement au patient de réanimation et notamment aux patients ventilés les 

chiffres sont moins bons avec une reprise de la marche pour 56% des patients à 6 mois dans 

l’étude de Dhar et al. (1) et pour 52% d’entre eux dans l’étude de Fourrier et al. (238). Les 

séries de Köhrmann et al. (252) de 2003 et de Fletcher et al. (86) de 2000 rapporte une 

évolution similaire à la nôtre avec 80% des patients ayant évolués favorablement à 1 an. 

Les facteurs prédictifs d’une évolution défavorable sont résumés dans le score EGOS qui se 

base sur l’âge du patient, la présence de diarrhée préalablement à la maladie et d’une 
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évaluation neurologique à l’admission et après l’immunothérapie (J7). Dans notre étude 

conformément à la littérature, une atteinte axonale, la nécessité d’une ventilation prolongée, 

un MRC sum score bas ou diminué à J7-10 du début de l’immunothérapie  semblent être liés à 

une évolution défavorable à long terme (49,90). La réponse à l’immunothérapie est un facteur 

pronostic intéressant, dans la mesure où un MRC score bas avant le début de 

l’immunothérapie n’est pas associé à une évolution neurologique péjorative. Contrairement à 

l’étude de Köhrmann publiée en 2009 l’âge n’influence pas le pronostic. A noter que 12 

patients sont âgés de plus de 65 ans dans notre série. 

 

Il est important de rappeler qu’il est nécessaire d’avoir un recul de plusieurs années pour 

évaluer les séquelles à long terme. Hiraga et al. (37) note 21% d’amélioration entre 2,5 et 6,5 

ans, Forsberg et al. (228) relate une progression entre 2 et 10 ans après le début de la 

symptomatologie. Ces données permettent d’informer le patient et son entourage sur le 

caractère non définitif des séquelles neurologiques présentes à la sortie de réanimation. 

 

• Limites de l’étude : 

Rappelons les principales limites de notre étude. Il s’agit d’une part d’un travail rétrospectif. 

D’autre part notre effectif est faible, ce qui nous invite à être prudents quant à l’interprétation 

de nos résultats. Les études récentes s’intéressant au GBS en réanimation ont également de 

faibles effectifs. Par exemple l’étude de Fourrier et al. (238) inclut 61 patients ; celle de Dhar 

et al. (1) s’intéresse à 76 patients ; et enfin celle d’Orlikowski et al. de 2006 relève 81 

patients. Seules 2 grandes études réalisées sur un grand effectif sont rapportées. Il s’agit des 

travaux de Sharshar et al. (2) de 2003 et celle de Fletcher et al. (86) de 2000. 

Malheureusement ces études ne s’intéressent qu’à des patients pris en charge avant ou tout au 

début des années 1990.  

Par ailleurs, certaines données sont manquantes dans notre étude notamment les durées des 

phases ascendantes et de plateau. La mesure de la capacité vitale par la spirométrie n’a 

également pas été prise en compte puisqu’elle a été peu réalisée. L’absence de cette mesure 

est souvent imputable à un défaut de matériel ou à la présence d’une diplégie faciale. 
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V Conclusion : 
 
Les progrès de la réanimation, notamment en terme de prise en charge ventilatoire, ont permis 

de réduire le taux de mortalité des patients atteints d’un Syndrome de Guillain Barré. 

L’évolution neurologique à long terme de ces patients admis en réanimation est 

encourageante, avec plus de 85% des patients capables de remarcher parmi les survivants. La 

présence d’une dysautonomie et l’intensité de la tétraparésie initiale n’ont pas d’impact sur le 

pronostic neurologique à long terme. En revanche, l’atteinte bulbaire initiale,  la mauvaise 

réponse à l’immunothérapie (appréciée par l’évolution du MRC sum score), la nécessité d’une 

ventilation mécanique de longue durée et une atteinte axonale influent sur le risque et sur la 

durée des séquelles. Les complications spécifiques de la réanimation, en particulier 

infectieuses ne semblent pas altérer le pronostique neurologique des patients.  Ces éléments 

permettent de rassurer le patient et son entourage lors de l’admission en réanimation. En 

revanche, l’évolution est parfois très lente sur le plan moteur, et les douleurs chroniques ainsi 

que les séquelles psychologiques possibles sont à prendre en charge tout au long de la 

maladie, y compris lors du séjour en réanimation.  
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VII. Annexes: 
 

A. Annexe 1 : Trachéotomie précoce et trachéotomie tardive : 
 
 
 
 
 
Caractéristiques    Trachéotomie 

Précoce 
N=10 

Trachéotomie 
tardive 
 N=15 

p 

Age à l’admission 61 (50-63) 53 (29-58) 0,60 
Sexe 6/4 11/4 0,60 
IGS II 25 (18-42) 32 (25-42) 0,20 
Durée de séjour 
      En réanimation 
      A l’hôpital 

 
40 (24-83) 
48 (31-93) 

 
65 (43-83) 
74 (52-93) 

 
0,10 
0,20 

MRC sum score à l’admission 26 (18-31) 30 (15-31) 0,50 
Dysautonomie 2 (20%) 6 (40%) 0,40 
PAVM  7 (70%)                        11 (73%) 0,08 
Durée ventilation mécanique 24 (12-177) 37 (26-59) 0,50 
Reprise de la marche 6 (60%) 10 (66%) 1,00 
GBS disability scale à distance : 
      <3 

 
8 (80%) 

 
10 (66%) 

0,65 

      ≥3 2 (20%) 5 (33%)  
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B. Annexe 2 : Evolution en fonction du nombre de cure : 
 
 
Caractéristiques Plus d’une cures 

n=11 
1 cure initiale 

n=52 
p 

Age 62 (48-65) 56 (46-63) 0,37 
IGS 2 27 (21-40) 24 (17-29) 0,07 
Symptômes préalables 
      Diarrhées 
      Troubles respiratoires 

 
2 (18%) 
2 (18%) 

 
10 (20%) 
20 (40%) 

 
0,9 
0,2 

Durée de séjour 
      En réanimation 
      A l’hôpital  

 
70 (47-79) 
83 (54-97) 

 
18 (11-29)  
30 (15-39)  

 
0,001 
0,001 

Durée : 
      Symptôme-hôpital 
      Symptôme-réanimation 
      Symptôme-immunothérapie 

 
1 (0-2) 
4 (1-6) 
3 (1-6) 

 
2 (0-3) 
4 (2-7) 
3 (2-5) 

 
1,0 
0,9 
1,0 

MRC sum Score à l’admission 30 (18-36) 29 (19-38) 0,6 
MRC sum Score J7-J10 15 (6-33) 40 (30-48) 0,005 
Germes : 
      Campylobacter jejuni 
      EBV 
      CMV 
      Mycoplasme 

1 (9%) 
0 

1 (9%) 
0 
0 

9 (17%) 
5 (9%) 
2 (4%) 
1 (2%) 
1 (2%) 

0,6 
1,0 
0,4 
1,0 
1,0 

Forme 
      Démyélinisante 
      Démyélinisante-Axonale 
      Axonale 
      Miller-Fisher 

 
6 (45%) 
4 (27%) 
2 (18%) 

0 

 
33 (63%) 
11 (21%) 

5 (10%) 
2 (4%) 

 
0,6 
0,4 
0,6 
1,0 

Dysautonomies 3 (27%) 10 (19%) 0,5 
Assistance ventilatoire 
      <15 jours 
      >15 jours 

11 (100%) 
2 (18%) 
9 (82%) 

28 (54%) 
16 (31%) 
12 (23%) 

   0,04 
0,02 
0,02 

Trachéotomie 10/11 15/28 0,06 
Rechutes 0 8 0,34 
MRC sum score sortie 32 (16-39) 42 (36-48) 0,05 
GBS score à la sortie 
      <3 
      ≥3 

 
0 

11 (100%) 

 
5 (10%) 

47 (90%) 

0,6 
 
 

Décès 1 (9%) 3 (6%) 0,55 
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RESUMÉ 
 
Introduction : Le syndrome de Guillain-Barré est le premier motif d’admission en 
réanimation d’origine neuro-musculaire. Sa prise en charge actuelle en réanimation repose 
soit sur des études anciennes soit sur des études de faibles effectifs. 
Patients et méthode : Il s’agit d’une étude rétrospective multicentrique, réalisée en 
réanimation au sein du CHU de Nancy et du CHR de Metz-Thionville-Briey entre 2004 et 
2013. La population étudiée est composée de patients, âgés de plus de dix-huit ans, présentant 
un syndrome de Guillain-Barré admis en réanimation. 
Résultats : Notre étude a porté sur une population de 64 patients. Le sexe masculin était 
majoritaire (64%). L’âge médian était de 56 ans. L’IGSII médian était à 24. La durée 
moyenne de séjour était de 19 jours. Le MRC sum score à l’admission était de 30. L’EMG 
retrouvé essentiellement une atteinte démyélinisante. Trente-neuf patients nécessitaient une 
assistance ventilatoire dont la durée médiane était de 17 jours. La non récupération de 
l’antéflexion du pied et un MRC sum score à 7 jours du début de l’immunothérapie inférieure 
à celui de l’admission, ainsi que la présence d’une atteinte axonale étaient prédictifs d’une 
ventilation prolongée. Une trachéotomie était nécessaire chez 64% des patients ventilés. La 
principale complication était la survenue de pneumopathie acquise sous ventilation mécanique 
chez 54% des patients ventilés. La mortalité de notre étude était de 1,5% en sortie de 
réanimation. Trois patients (5%) sont décédés dans le mois qui suivait. La reprise de la 
marche a été possible à 1 an chez 86% des patients dont 81% sans aide. 
Conclusion : Cette étude rétrospective nous a permis d’analyser la prise en charge des 
patients présentant un syndrome de Guillain-Barré en réanimation au CHU de Nancy et au 
CHR de Metz-Thionville-Briey. L’amélioration de la prise en charge en réanimation ces 
dernières années, notamment respiratoire, a permis d’obtenir un faible taux de mortalité.  
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