LE CAS PARTICULIER

PEER REVIEWED ARTICLE | 620

Une cause inhabituelle, mais pas rare

Dysphagie chez une patiente avec
facteurs de risque cardio-vasculaire
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Contexte

La dysphagie est une plainte fréquente en médecine de
premier recours, spécialement chez la personne agée.
Approximativement 7 a 10% des patients ayant plus de
50 ans présentent une dysphagie [1].

1l s’agit de la difficulté a avaler (dysphagie oropharyn-
gée) ou de la sensation que les aliments et les liquides
sont obstrués lors de leur passage des la cavité orale
jusqu'al'estomac (dysphagie cesophagienne). Les causes
de dysphagie sont multiples et sont présentées sur le ta-
bleaul.

En Europe, I'incidence du reflux gastro-cesophagien et
des rétrécissements cesophagiques est en diminution.
L'adénocarcinome de l'cesophage et I'cesophagite éosi-
nophilique deviennent des causes de plus en plus fré-
quentes [6].

Dans la plupart des cas, le diagnostic est posé sur
I'anamnese, 'examen physique et les examens barytés
et/ou endoscopiques.

La dysphagie est un grave probleme, surtout chez la
personne agée, en raison des conséquences qu’elle en-
traine, notamment des fausses routes, des pneumopa-
thies d’aspiration et des déficits nutritionnels.

Nous présentons un cas de dysphagie due a une cause
inhabituelle mais pas rare, diagnostiquée grace a une
collaboration stricte entre la médecine de premier re-
cours et la neurologie.

Rapport de cas

Anamnese

La patiente de 72 ans est connue pour: hypertension
artérielle, diabete type 2, dyslipidémie, cardiopathie
hypertensive, syndrome QT long, portant un cardio-dé-
fibrillateur depuis 2003, fibrillation auriculaire transi-
toire, asthme et tabagisme actif. Lanamneése familiale
est positive pour mort subite.

Son traitement habituel consiste de: acide acétylsali-
cylique 100 mg, 1 fois/jour; irbésartan + hydrocholo-
rothiazide 300 + 12,5 mg, 1 fois/jour; amlodipine 5 mg,
1fois/jour; bisoprolol 10 mg, 1fois/jour; metformine +
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sitagliptine 50 + 1000 mg, 1fois/jour; salmétérol + flu-
ticasone 50 + 250 pg 2 inhalations 2 fois/jour.

La patiente décrivait une diplopie binoculaire d’appari-
tion subite datant de 3 mois en arriére, génant la
marche, s'aggravant apres les efforts et en fin de jour-
née. Elle présentait, depuis 3 mois, une dysphagie pha-
ryngée aux solides en association a une perte pondé-
rale de 11 kg et un pyrosis intermittent. La patiente
signalait également une importante fatigue.

Statut

Lexamen révélait un «body mass index» de 29 kg/m?
une tension arterielle de 120/80 mm Hg, und fré-
quence cardiaque de 52 bpm, une SpO, de 96%. L'auscul-
tation cardio-pulmonaire était normale, 'abdomen dé-
pressible et indolore. La palpation de la thyroide était
normale. A 'examen neurologique se trouvaient: une
ptose palpébrale bilatérale, une ophtalmoplégie inter-
nucléaire bilatérale avec diplopie dans le regard hori-
zontal bilatéral, une voix nasonnée, un géne observée
lors de la marche en lien avec les troubles visuels. Le
reste de 'examen neurologique était normal.

En tenant compte des symptomes de dysphagie et di-
plopie et les multiples facteurs de risque cardiovascu-
laire, I'hypothese d'un accident vasculaire cérébrale
(AVC) ischémique du tronc cérébrale a été évoquée.

Résultats et diagnostic
Les analyses ont mis en évidence un profil lipidique nor-
mal (cholestérol LDL 1,93 mmol/l, HDL 1,40 mmol/I, total

Tableau 1: Etiologie de la dysphagie [1, 5, 6].

Maladie du systéme nerveux central (p. ex.: accident vascu-
laire cérébrale, maladie de Parkinson, sclérose en plaques)

Maladie de la transmission neuromusculaire
(p. ex.: myasthénie grave)

Myopathie (p. ex.: polymyosite)

Neuropathie périphérique

Maladie de la motilité cesophagienne (p. ex.: achalasie,
spasme diffus de I'cesophage)

Lésion obstructive (p. ex.: tumeurs, rétrécissements,
corps étrangers)

Pharmacologique (p. ex.: corticostéroides, antipsychotiques)
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4,23 mmol/]; triglycérides 1,97 mmol/]) ainsi qu'une gly-
cémie a jeun de 7,2 mmol/l et un HbA;. de 54%.
Le CT cérébrale (contre-indication a une IRM) était
normal.
L'ECG a montré un QTc prolongé a 540 ms et I'’échocar-
diographie a mis en évidence une dysfonction diasto-
lique (consultation de cardiologie). En tenant compte
des antécédents de fibrillation auriculaire transitoire,
le rivaroxaban 20 mg a été introduit, remplacant I'anti-
agrégant plaquettaire.

En parallele, en tenant compte de la perte pondérale et

le pyrosis et dans le but d’exclure une lésion obstruc-

tive, nous avons demandé:

— une consultation d’'ORL: hypo-motricité de l'ceso-
phage sur toute sa longueur, sans obstruction;

- une consultation de gastroentérologie (gastrosco-
pie): petite hernie hiatale axiale, sans sténose, en-
dobrachycesophage ni cesophagite.

Les analyses n'ont pas mis en évidence d’anémie, de

trouble électrolytique, de syndrome inflammatoire ni

de dysfonction thyroidienne. L'immunoélectropho-
rése des protéines sériques était normale.

Le CT cérébral a permis d’éliminer un AVC ischémique

du tronc cérébral et la patiente a été adressée au neu-

rologue. L'association des autres signes, notamment la
ptose palpébrale bilatérale, I'’évolution fluctuante des
symptdmes (aggravation en fin de journée) et la fatiga-
bilité musculaire (aggravation apres les efforts) ont
orienté le neurologue vers le diagnostic de myasthé-
nie grave. Cette hypothese diagnostique a été confir-
mée par une augmentation des anticorps anti-MuSK

(1,46 nmol/l). Les anticorps anti-récepteurs de l'acétyl-

choline étaient normaux.

Le CT thoracique n’a pas révélé de thymome.

Traitement et évolution

Un traitement par pyridostigmine 60 mg, d’abord
3 fois/jour, puis 4 fois/jour, a été instauré. Ce traite-
ment a di étre interrompu en raison d’'une mauvaise
tolérance (nausées) et remplacé par azathioprine 50 mg
3 fois/jour et prednisone 30 mg/jour en réduction pro-
gressive et menant a un ajustement du traitement anti-
diabétique.

Lévolution clinique était favorable, avec amélioration
significative des symptomes neurologiques. Lévolution
de la fatigue est lentement favorable, étant le symp-
tome plus persistant et incapacitant pour la patiente ac-
tuellement.

Discussion

La myasthénie grave (MG) est une pathologie neuro-
musculaire auto-immune, caractérisée par une faiblesse

SWISS MEDICAL FORUM - FORUM MEDICAL SUISSE  2020;20(43-44):620-622

Published under the copyright license “Attribution — Non-Commercial — NoDerivatives 4.0”. No commercial reuse without permission.

621

progressive et fluctuante de la musculature squeletti-
que, aggravée par les mouvements répétés. Un grand
nombre d’études épidémiologiques sur la MG ont été
menées dans le monde entier depuis les années 1950.
La méta-analyse de 55 études épidémiologiques a es-
timé la prévalence de 77,7 par million de personnes [9].
Sa prévalence est en augmentation, aussi chez les per-
sonnes agées, probablement due a la sensibilisation
des médecins pour cette hypothese diagnostique [7, 8].
1l s’agit d'une maladie généralisée mais se présentant,
en général, initialement comme une faiblesse focale.
La faiblesse des muscles des paupieres et des yeux est
évidente chez la majorité des patients, entrainant un
ptosis et une diplopie. La faiblesse des muscles oropha-
ryngés peut provoquer une dysphagie.

La MG est une maladie auto-immune hétérogene, se ca-
ractérisant par un défaut postsynaptique de la trans-
mission neuromusculaire. Les syndromes myasthé-
niques peuvent étre classifiés selon 'évolution clinique
(oculaire, oropharyngée ou généralisée), I'age de début
(avant puberté, «early onset» [avant l'age de 50 ans]),
«late onset» [apres 'age de 50 ans)), la spécificité des au-
toanticorps (anticorps anti-récepteur de l'acétylcholine
[anti-AChR], anticorps anti «tyrosine kinase muscle-spe-
cifickinase» [anti-MuSK], anticorps anti-«low-density li-
poprotein receptor-related protein» [anti-LRP4], MG sé-
ronegative) et la pathologie du thymus (thymus normal
ou atrophique, thymite, thymome) [7].

Environ 80% des cas de MG présentent des autoanti-
corps anti-AChR. Des autoanticorps anti-MuSK sont
responsables pour 5-10% des cas de MG [10]. En 2011, les
autoanticorps anti-LRP4 ont été décrits comme un
nouveau type d’autoanticorps impliqués dans la phy-
siopathologie des cas de MG séronégative (anti-AChR et
anti-MuSK négatifs). Cependant, malgré I'identification
des anti-LRP4, certains patients avec MG sont triple sé-
ronégatifs.

Il'y a une corrélation directe entre la concentration sé-
rique d’anticorps et I'activité de la maladie.

Il y a plusieurs différences cliniquement importantes
entre la MG anti-AChR et anti-MuSK. Dans les cas an-
ti-MusSK positifs, la faiblesse musculaire est rarement
limitée aux muscles oculaires et atteint surtout des
femmes d’age moyenne; les patients peuvent avoir des
présentations atypiques caractérisées par une fai-
blesse musculaire oropharyngée, faciale, cervicale et
respiratoire prononcée; le risque de crise myasthé-
nique (grave exacerbation de la MG due a la faiblesse
des muscles respiratoires) est plus élevé; les chances
d’'une rémission complete sont diminuées en compa-
raison aux cas anti-AChR positifs.

Le test pharmacologique au «Tensilon» montre une
amélioration de la fonction musculaire immédiate-
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ment apres 'administration de chlorure d’édropho-
nium, ne durant que quelques minutes. Chez les cas
anti-MuSK positifs, ce test n’est pas utile (pas d’amélio-
ration ou méme aggravation a 'administration d’inhi-
biteurs de I'acétylcholinestérase).

En paralléle au diagnostic immunologique, 1'élec-
tromyographie peut mettre en évidence une myopa-
thie en combinaison a une anomalie de la conduction
neuromusculaire (épuisement de la réponse muscu-
laire a la stimulation neurale répétitive, augmentation
dujitter en fibre unique).

Apres la confirmation du diagnostic, il est essential
d’identifier les comorbidités fréquemment associées a
la MG. Un thymome doit étre recherché en premier
lieu en raison de la possibilité d'une étiologie para-
néoplasique. La MG associée a un thymome est en gé-
nérale anti-AChR positive.

D’autres maladies auto-immunes peuvent étre asso-
ciées: thyroidite, arthrite rhumatoide ou lupus érythé-
mateux. Des maladies du spectre de la neuromyélite
optique ont été décrites.

Le muscle cardiaque peut étre aussi atteint dans la MG.
Une étude japonaise avec 924 patients a montré l'oc-
currence de myocardite chez 3 et de myosite chez 6 pa-
tients. La myocardite s’est manifestée 13-211 mois apres
le début de la MG et était caractérisée par une insuffi-
sance cardiaque et des arythmies.11 En ce qui concerne
les troubles du rythme, altérations non spécifiques de
I'onde T, augmentation du QT, blocs AV de premier de-
gré, fibrillation auriculaire et extrasystolie ventricu-
laire et supra-ventriculaire ont été décrits. Des cas de
péricardite constrictive ont aussi été décrits [12]. A si-
gnaler que notre patiente avait le diagnostic de syn-
drome du QT long depuis 13 ans.

Le traitement est basé sur les inhibiteurs de l'acétyl-
choline estérase (amélioration de la transmission neu-

L'essentiel pour la pratique

e Ladysphagie est une plainte fréquente en médecine de premier recours,

spécialement chez la personne agée.

e La cause plus probable n’est pas toujours la correcte. Linvestigation étio-

logique peut impliquer des examens spécifiques et/ou des consultations

spécialisées.

e La myasthénie grave est une pathologie neuromusculaire auto-immune

caractérisée par une faiblesse progressive et fluctuante de la muscula-

ture squelettique, aggravée par les mouvements répétés. La faiblesse

des muscles oropharyngés peut provoquer une dysphagie.
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romusculaire; e.g. pyridostigmine), la corticothérapie,
I'immunosupression et la thymectomie (En général re-
commandée pour les cas «early onset» généralisés et
anti-AChR positifs mais il s’agit d'une question contro-
versée encore. Des études suggerent que le thymus
dans le cas anti-MuSK positifs ne présente pas les alté-
rations visibles dans les cas anti-AChR positifs). La plas-
maphérese, 'immunoadsorption ou les immunoglo-
bulines intraveineux sont réservés pour les crises
myasthéniques.

Avec le traitement optimal, le pronostic en termes de
qualité de vie et de survie est bon.

Le cas clinique présenté décrit un cas de MG anti-MuSK
positif chez une patiente agée, se manifestant princi-
palement par une dysphagie et une géne a la marche
entrainée par une diplopie et un ptosis. Les examens
effectués initialement ont permis d’exclure les causes
plus fréquentes. Lexamen d'imagerie cérébrale n'a pas
montré de signes de maladie vasculaire cérébrale, I'hy-
pothése plus probable en tenant compte des multiples
facteurs de risque cardiovasculaire. Les examens en-
doscopiques ont exclu une pathologie organique obs-
tructive. Le traitement par des inhibiteurs de I'acétyl-
cholinestérase n’a pas été toléré mais I'‘évolution
clinique a été favorable suite a l'institution d immuno-
suppression associée a la corticothérapie.

Conclusion

Nous présentons ce cas de MG, abordé en médecine de
premier recours avec 'appui de notre neurologue, dans
le contexte d'une dysphagie et d'une géne a la marche
entrainée par une diplopie et un ptosis. Il s’agit d’'une
pathologie peu fréquente mais qui doit étre suspectée
devant une symptomatologie fluctuante.

En tenant compte de 'age de la patiente et de la pré-
sence de facteurs de risque cardio-vasculaire, cette hy-
pothése diagnostique ne serait pas la plus évidente: un
AVC du tronc cérébral serait le diagnostic le plus at-
tendu.

Le diagnostic opportun permet d’instaurer un traite-
ment spécifique et significativement d’améliorer la
qualité de vie des patients.
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