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 Pas de conflit d’intérêt avec cette présentation



Système Nerveux Central 

(SNC)

Système Nerveux 

Périphérique

(SNP) Jonction Neuro-Musculaire

(JNM)



Les pathologies du SNC en 

aphérèse

 Encéphalites dysimmunes

 Pathologies démyélinisantes: Neuromyélite optique, maladies 

du spectre des anti MOG et SEP



Les encéphalites dysimmunes

 Cadre pathologique rare         
(1/1000 000 habitants/an)

 Présentations cliniques variées: 
pseudo psychiatrique, cognitif, 
épilepsie, coma… 

 Gravité liée aux symptômes mais 
également au délai de prise en 
charge

 Association à une tumeur 
inconstante

 Traitement peu codifié…
F Graus and al, Lancet Neurol 2016 



J Dalmau and al, NEJM 2018

Les encéphalites dysimmunes



 Difficulté induite par les diagnostics différentiels pouvant 
retarder le traitement immunomodulateur:

 Encéphalites infectieuses (HSV/VZV+++)   

 Encéphalopathie septique

 Les autres diagnostics différentiels ne présentent pas de 
contre-indications :

 Epilepsie en post critique 

 Encéphalopathie métabolique

 Toxique (levamisole, etc…) 

 Néoplasique (méningite carcinomateuse/gliome/lymphome)

 Syndrome de Kleine-Levin

 Pathologie mitochondriale

Les encéphalites dysimmunes

Graus and al, The Lancet Neurol 2016



 Ce que l’on sait: 

 Délai de traitement déterminant

 traitement combiné  Corticoïdes +       

IgIV ou EP meilleur pronostic

La place de l’aphérèse: 
l’exemple de l’encéphalite 

à Ac anti NMDA-R

 Ce que l’on ne sait pas : 

 Différence d’efficacité entre EP et IgIV
De Montmollin and al, AJRCCM 2016

Titulaer and al, The Lancet Neurol 2013

Balu and al, Neurology 2019



 Plusieurs signaux allant vers un intérêt des EP:

Nosadini and al, JAMA neurol 2021

Journaux and al, Neurocritical care 2025

La place de l’aphérèse: 

l’exemple de l’encéphalite à Ac

anti NMDA-R



Onugoren and al, AAN 2016



Les pathologies du SNC en 

aphérèse

 Encéphalites dysimmunes

 Pathologies démyélinisantes: Neuromyélite optique, maladies 

du spectre des anti MOG et SEP



Les pathologies démyélinisantes
Caractéristiques NMO MOGAD SEP

Epidémiologie
Clinique

1-4/100 000/an, femmes
Vomissement/hoquet 

Atteinte médullaire sévère 

(paraplégie aigue)
Névrite optique sévère (cécité 

aigue)

1-4/100 000/an, femmes, 
afro-antillais+++

Variable+++, dépendante 

de l’atteinte, parfois pseudo-
encéphalitique

1/2500/an, femmes
Variable

Peu sévère en général

IRM Fosse postérieure (area post 
rema)

Nerfs optiques/chiasma

Myélites extensives ET 
transverse (>3 métamères)

Atteintes sus tentorielles rares

Lésions floconneuses, bords 
flous

Nerfs optiques (bilatéral++), 

Noyaux gris centraux
Myélite extensive  parfois 

transverse

Atteintes classiques des 
critères McDonald (juxta-

cortical, 

périventriculaires, nerf 
optique, fosse 

postérieure et  moelle)

LCR >50 éléments
Bandes oligoclonales + 20%

Pleiocytose variable
Bandes oligoclonales -

<50 éléments
Bandes oligoclonales +



Wynford-Thomas et al, JN, 2019

Les pathologies démyélinisantes

MOGAD

NMO



Pied astrocytaire contenant 

la protéine de liaison AQP4 

« The spectrum of neuromyelitis optica » Dean M. Wingerchuk



NMOSD: La place de l’aphérèse

Bonnan and al, J Neurol Neurosurg Psychiatry 2017 

PNDS HAS NMO



MOGAD: la place de l’aphérèse

Schwake C, et al. J Neurol Neurosurg Psychiatry 2025 



MOGAD: la place de l’aphérèse

Schwake C, et al. J Neurol Neurosurg Psychiatry 2025 



MOGAD: la place de l’aphérèse

S Thakolwiboon and al, Neurology 2025

234 patients de 6 pays:

- MOGAD : 2/3 de NORB, 1/3 de myélite
- traités par échanges plasmatiques (≥3 séances)
- Suivi > 3 mois

- ∆ EDSS 4 ou 2/10ème d’acuité visuelle avec la poussée
- 7 jours médian poussée <-> immunothérapie (dont 17% d’EP)
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SEP: La place de l’aphérèse

Blechinger and al, Ther Adv Neurol Disord 2021

-118 patients sclérose en plaques dont 98 forme récurrente 

rémittente 

-EDSS médian 3,5

-Le délai d’initiation des EP est un facteur de réponse clinique



NORB: La place de l’aphérèse

Marigner and al, Am. J. Ophthalmol 2023

317 poussées de NORB :

- 108 SEP

- 92 MOGAD

- 117 NMOSD



Les pathologies du SNP en 

aphérèse

 Polyradiculonévrite aigue 

ou syndrome de Guillain-Barré



La polyradiculonévrite aigue 

Incidence rare: 1/100 000 habitants/an

Trigger infectieux dans les 2/3 tiers des cas: 

-C. jejuni+++ 

-Zika virus

-Inhibiteurs de check point

Clinique stéréotypée mais avec quelques variations

Réanimation dans 30% des cas

20% de séquelles, 5% de décès



Leonhard and al, Nature Reviews Neurology 2019, 

Shahrizaila and al, Lancet 2021

La polyradiculonévrite aigue 

Signes indispensables Signes évocateurs

-Déficit moteur bilatéral et flasque

-Diminution/abolition des ROT

Signes de gravité à rechercher+++
-Délai clinique-hospitalisation <72h

(score EGRIS)

-Trouble de la déglutition

-Trouble respiratoire

-Dysautonomie

- Evolution < 4 semaines

- Atteinte des paires crâniennes 

(ophtalmoplégie, paralysie faciale)

- LCR avec dissociation albumino-

cytologique

- ENMG retrouvant un pattern 

démyélinisant et/ou de dénervation 

active



Shahrizaila and al, Lancet 2021

Yuki and al NEJM 2012



*Signes de gravité:

 Délai clinique-hospitalisation <72h

(score EGRIS)

 Trouble de la déglutition

 Trouble respiratoire

 Dysautonomie

European Academy of Neurology/Peripheral Nerve Society Guideline

Guillain-Barré: La place de l’aphérèse

Syndrome de 
Guillain Barré prouvé

IgIV 2g/kg en 5 jours

Echanges 
plasmatiques

12-15L en 5 séances

Marche impossible 
sans aide OU signe 

de gravité*



Guillain-Barré: La place de l’aphérèse

Neurology 1985

Ann Neurol 1987 Années 80s: 
Efficacité des EP

• Amélioration chez les patients sous ventilation 
mécanique 

• Meilleur pronostic si PE débutés dans les 7 jours

Années 80-90s:

Efficacité des IgIV

• Récupération précoce de la marche

• Diminution du recours à la ventilation 
mécanique 

Années 90s et par 
la suite:

Comparaison des 
2 traitements

• Pas de de différence sur l’amélioration 
du score de Rankin à 4 semaines

• Pas de différence sur le Rankin à 1 an

Kleyweg and al, Neurology 1988

Jackson and al, J Neurol 1992

Van Der Meché and al, NEJM 1992

Haridy and al, Restor Neurol Neurosci 2023



Guillain-Barré: La place de l’aphérèse

Hugues and al, The Lancet 1997



Guillain-Barré: La place de l’aphérèse

Hugues and al, The Lancet 1997



Le piège des nodo-paranodopathies

 Phénotype parfois identique mais le plus 

souvent subaigue

 Syndrome glomérulaire associé (Ac anti 
contactine++)

 Résistant aux IgIV

 Proportion incertaine (autour de 10% des 
syndrome de Guillain Barré)

Uncini and al, JPNS 2023

Khadilkar and al, AIAN Review 2022



Les pathologies de la jonction 

neuromusculaire en aphérèse

 La myasthénie auto immmune



La myasthénie auto-immune
 Incidence environ 1/100 000/an

 Atteinte motrice pure: faiblesse musculaire, fatigabilité

 Formes cliniques parfois trompeuses avec errance diagnostic

 Association à une anomalie thymique dont thymome (10%)

 Association à une autre maladie auto immune fréquente  (15%)

 Epidémiologie se modifiant depuis plusieurs décennies: 
augmentation significative de l’incidence chez les personnes 
âgées

 20% iront en réanimation

Gilhus and al, NEJM 2016

PNDS myasthénie, HAS 2015

Binks and al, J. Neurol 2025



La myasthénie auto-immune

Gilhus and al, NEJM 2016

PNDS myasthénie, HAS 2015

Binks and al, J. Neurol 2025

Clinique Electrophysiologique Biologique

-Diplopie, ptosis, 

signes bulbaires

-Fatigabilité/

aggravation à 

l’effort

-Fluctuation dans la 

journée

-Test positif aux anti-

cholinestérasiques

-Décrément >10% 

-Sur 2 couples 

nerf/muscle 

-Stimulation répétitive 

à 3Hz

Ac anti Rach

ou Musk 

positifs

Dosage LRP4 

non 

conventionnel

Signes de gravité

-Atteinte axiale: tête tombante, 

dyspnée, effort de toux insuffisant

-Atteinte bulbaire: trouble de la 

déglutition, dysphonie

-Rapidité d’apparition du déficit 

moteur



Diagnostics différentiels 

neuromusculaires:

• Inflammatoire ou 

paranéoplasique:

• Lambert-Eaton

• Ac anti Sox-1

• Toxiques: 

• Botulisme

• organophosphorés

• Venin de serpent

• Congénital

Gilhus and al, NEJM 2016

Guptill and al, Muscle Nerve 2011 



La myasthénie auto-immune: 

La place de l’aphérèse

Gajdos and al, Ann Neurol 1997
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41 patients traités par 
EP Score  MMS 50,5

23 patients traités par IgIV
0,4g/kg/j sur 3 jours

Score  MMS 53

23 patients traités par IgIV
0,4g/kg/j sur 5jours

Score  MMS 52

Pas de différence sur l’amélioration du score 

myasthénique à 15 jours



La myasthénie auto-immune: 

La place de l’aphérèse

Barth and al, Neurology 2011



Messages à retenir

 Les échanges plasmatiques c’est:

 Un traitement incontournable des pathologies neurologiques auto 

immunes en poussée

 Elément pronostic dans plusieurs pathologies si mis en place 

précocement: le temps c’est du cable

 Probablement sous utilisés du fait d’une difficulté d’accès



Merci de votre attention
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