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INTRODUCTION

Les affections du système nerveux périphé-
rique qui provoquent une atteinte purement
motrice ou purement sensitive sont relativement
peu nombreuses. Certaines se manifestent par
des constellations de signes cliniques et élec-
triques qui facilitent le diagnostic (par exemple
maladie de Charcot, neuronopathie sensitive de
Denny-Brown). D’autres ont une approche dia-
gnostique plus compliquée, surtout à la période
initiale. Leur mécanisme, myélinopathie, axono-
pathie ou atteinte cellulaire (neuronopathie)
n’est pas immédiatement clair, ni même bien
élucidé dans tous les cas. La myélinopathie qui
s’exprime par un ralentissement ou un bloc de la
conduction nerveuse est rapidement détectée par
l’électrophysiologiste. Au contraire, la distinc-
tion entre neuropathie axonale (ou axonopathie)
et neuronopathie (ou cellulopathie) peut consti-
tuer un problème difficile. En effet, dans les

deux situations se produit une dégénérescence
du prolongement axonal qui réduit la taille ou
abolit les réponses à la stimulation nerveuse. A
ce jour, les signes électrophysiologiques permet-
tant de distinguer axonopathie et cellulopathie
demeurent peu nombreux et mal connus. Dans
ces situations, l’appréciation du trouble doit
reposer sur des arguments : cliniques, électro-
physiologiques, parfois radiologiques, sérolo-
giques, cytologiques et d’études de biologie
moléculaire. Dans les lignes qui suivent, nous
traiterons plus particulièrement des éléments
électrophysiologiques et nous signalerons les
autres paramètres qui peuvent faire l’appoint de
l’investigation électrophysiologique lorsque
celle-ci ne permet pas de conclure. Nous débu-
terons la réflexion par le versant moteur du fait
de l’amplitude des signaux plus facile à
recueillir. Nous aborderons successivement la
distinction entre neuropathie motrice et atteinte
motoneuronale avant d’envisager les différences
existant entre neuropathie sensitive et ganglio-
nopathie.

Comment distinguer une neuropathie
d’une neuronopathie ?

RÉSUMÉ : La distinction entre neuropathie et neuronopathie,
motrice ou sensitive, peut être difficile. En dehors des entités
qui se manifestent par des constellations électro-cliniques
caractéristiques, c’est l’association de signes positifs et négatifs,
cliniques et paracliniques, qui permet seule de dire si une lésion
concerne la cellule nerveuse plutôt que son prolongement.
Dans le domaine moteur, la distinction peut se fonder sur les
anomalies de conduction et les signes liés à la réinnervation. Des
signes de régénérescence axonale terminale, réflexes d’axones
moteurs en particulier, peuvent être mis en évidence dans les
neuropathies axonales, tandis qu’ils manquent dans les neuro-
nopathies motrices dans lesquelles seuls des signes de réinner-
vation collatérale sont notés.
Dans le domaine sensitif, l’axonopathie est habituellement
caractérisée sur les plans clinique et électrophysiologique, par
une atteinte longueur dépendante dont l’évolution, souvent
chronique, est réversible dans certaines étiologies. La neurono-
pathie se distingue en tous points, par son caractère généralisé,
son évolution plus souvent subaiguë, peu ou pas réversible.
Une meilleure connaissance des différences structurelles exis-
tant entre neurones moteurs et sensitifs, permettra une
meilleure compréhension et le développement de tests spéci-
fiques. En attendant, et même si certaines techniques et para-
mètres doivent encore être précisés, l’investigation
électrophysiologique participe déjà, avec d’autres examens
complémentaires, à la détection et à la distinction des atteintes
nerveuses périphériques qui relèvent de la lésion des cellules
nerveuses ou de ses prolongements.

NEUROPATHY VERSUS NEURONOPATHY : DISTINCTIVE FEATURES

SUMMARY : Neuropathy may be difficult to distinguish from
neuronopathy, on both motor and sensory sides. A number of
disorders that present with characteristic electro-clinical fea-
tures are readily recognized. Except for those, distinction of the
lesions that concern the peripheral nerve cell or the axon may
require support of clinical, electrophysiological and other ancil-
lary tests.
Distinction between motor neuropathy and neuronopathy can
be based on the abnormalities of nerve conduction and on the
signs that relate to the reinnervation process. Signs of terminal
axonal reinnervation, such as motor axon reflex, may be obser-
ved in axonal neuronopathies, whereas only collateral reinner-
vation occurs in motor neuronopathies.
Sensory axonopathies are usually characterized by clinical and
electrophysiological findings that are axon length-dependent,
by the course of the disorder that is most often chronic, and by
possible reversibility. Sensory neuronopathies are usually sub-
acute and induce clinical deficits that are more or less wides-
pread to the whole body surface rather than distal. Follow-up
studies disclose limited or absent recovery.
A better knowledge of the structural differences of motor and
sensory neurons and axons will improve our understanding and
lead to the development of specific tests. Meanwhile, although
some parameters and techniques should still be improved, elec-
trophysiological and additional tests are useful to detect and to
distinguish the peripheral nerve disorders that affect the nerve
cell bodies and their axons.
KEY WORDS : axonopathy - dorsal root ganglia - 
electrophysiology - ganglionopathy - motoneuron
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A notre connaissance il n’existe pas de revue
du sujet à ce jour. Ainsi, ce texte constitue un
essai de mise au point qui nécessitera correc-
tions et révisions.

NEUROPATHIE MOTRICE VERSUS

NEURONOPATHIE MOTRICE

Les affections qui concernent de manière pré-
pondérante ou exclusive le versant moteur sont
certaines neuropathies (neuropathie motrice
multifocale, axonopathie motrice, polyradiculo-
névrite motrice), les neuronopathies motrices
(maladies du motoneurone), les atteintes de la
jonction neuromusculaire et les myopathies. Ces
dernières entités ne sont signalées qu’en raison
de leur intérêt dans le diagnostic différentiel. Les
différences entre neuropathies et neuronopathies
motrices sont discutées ci-dessous et résumées
dans le tableau I.

CLINIQUE

Les atteintes motrices périphériques s’expri-
ment à l’inspection par de l’amyotrophie et de
l’activité musculaire involontaire. L’amyotrophie
est accusée et précoce lorsque la continuité de
l’axone est rompue ou en cas de lésion cellulaire
alpha (lorsque la réinnervation intramusculaire
est insuffisante) ; elle est pas ou peu notable en
cas de bloc de conduction. L’activité musculaire
involontaire consiste en des contractions muscu-
laires parcellaires et répétitives de type fascicu-
lations groupées ou myokymies en cas de blocs
de conduction persistants (1), de fasciculations
anarchiques et de crampes en cas de lésion des
cellules alpha. La caractéristique de distribution
topographique de l’atteinte (longueur-dépen-
dante des neuropathies et généralisée des neuro-
nopathies), très utile dans les atteintes sensitives,
ne constitue pas un caractère distinctif fiable des
atteintes motrices, en effet les neuronopathies
motrices peuvent, au moins initialement, prédo-
miner en distalité. L’examen clinique apprécie
ensuite la faiblesse musculaire, le réflexe myota-
tique et la réponse à la percussion musculaire.
En cas de neuropathie motrice, la faiblesse pré-
domine souvent initialement aux membres supé-
rieurs ; c’est le cas dans la neuropathie motrice
multifocale avec blocs de conduction (NMM).
Dans la polyradiculoneuropathie motrice, la fai-
blesse peut être généralisée. Les réflexes myota-
tiques (ostéo-tendineux) sont diminués, propor-
tionnellement à la faiblesse. La réponse à la per-
cussion du corps du muscle (réponse « idio-
musculaire ») est exagérément vive en cas de
bloc de conduction (2), tandis qu’elle est dimi-
nuée et parfois prolongée en durée en cas d’axo-
nopathie. Dans certaines neuronopathies, la fai-

blesse se généralise en cours d’évolution, pour
s’étendre à la musculature proximale des
membres, de la tête et du cou. L’association
d’amyotrophie, de fasciculations abondantes, de
crampes et de signes d’atteinte corticospinale
(en l’absence d’atteinte sensitive) est caractéris-
tique de la sclérose latérale amyotrophique
(SLA).

ÉLECTROPHYSIOLOGIE

Neurographie

Dans les atteintes périphériques motrices,
l’examen neurographique permet d’attribuer
l’atteinte au versant myélinique lorsqu’il existe
des ralentissements de vitesses de conduction,
des blocs de conduction et des « décharges
doubles indirectes » (cf. « Stratégies d’interpré-
tation des ondes tardives en neurophysiologie
clinique de routine » p. 198 du présent volume).
Notons que l’observation de bloc de conduction
ne signifie pas myélinopathie dans tous les cas ;
dans certaines situations, le bloc de conduction
peut être lié à un trouble métabolique, chimique
ou immunologique. Dans les axonopathies et
neuronopathies motrices, la neurographie révèle
des signes « négatifs » et des signes « positifs ». 

Parmi les signes négatifs : la neurographie
sensitive normale (par définition), les vitesses
de conduction motrices normales ou presque
(supérieures à 80 % de la limite inférieure de la
normale malgré la perte des axones de grands
diamètres), l’absence de bloc de conduction.

Parmi les signes positifs : la mise en évi-
dence de signes de réinnervation terminale,
c’est-à-dire l’enregistrement de « réflexes
d’axone moteurs » (RAM) et de « potentiels
tardifs de réinnervation terminale ». En effet,
une différence majeure entre axonopathie et
neuronopathie réside dans les processus de
réparation qui peuvent survenir. La repousse
axonale terminale, c’est-à-dire à partir du site
lésionnel, n’existe que dans l’axonopathie. Le
corps cellulaire détruit ne régénère pas. La
réinnervation collatérale intra-musculaire à
partir des axones demeurés intacts existe dans
les deux situations. Il n’existe pas d’indication
clinique fiable de réinnervation terminale. Le
signe de Tinel, qui peut constituer un signe cli-
nique utile au lit du malade (la percussion du
bourgeon de réinnervation s’accompagne d’une
irradiation désagréable à type de « décharge
électrique » caractéristique) n’est probable-
ment positif que lorsque l’atteinte concerne des
axones sensitifs. En revanche, l’examen élec-
troneuromyographique permet d’étudier la
réinnervation avec précision. La régénéres-
cence terminale d’un axone s’accompagne de
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la repousse de plusieurs prolongements axo-
naux et non d’un seul. Ainsi, lorsque la réin-
nervation musculaire est effective, il est
possible de détecter la présence des bifurca-
tions axonales par l’enregistrement de RAM
(3,4). La technique de détection et de mise en
évidence des RAM a été traitée antérieurement
aux Journées de Marseille (5), elle est reprise
avec la discussion des autres ondes tardives
observées fréquemment dans le présent
ouvrage (cf. « Stratégies d’interprétation des
ondes tardives en neurophysiologie clinique de
routine »). Le lecteur qui souhaite une revue
exhaustive consultera l’atlas des réponses tar-
dives de Roth (6). La mise en évidence de
RAM « hétéronyme » (la bifurcation axonale
aboutit à des muscles différents) montre que la
lésion axonale est située en amont de la bifur-
cation nerveuse conduisant aux muscles en
question. Les RAM constituent un signe
robuste, car définitif. En dehors de la mise en
évidence des bifurcations axonales, la réinner-
vation terminale peut également être détectée
par la conduction lente des axones de réinner-
vation. L’étude des potentiels tardifs par stimu-
lation étagée révèle la lenteur de conduction de
l’axone de réinnervation entre le site de l’an-
cienne lésion axonale et le muscle. Cette situa-
tion contraste avec celle du « potentiel tardif de
réinnervation collatérale ». Dans celle-ci, la
vitesse de conduction de l’axone le long du
nerf est normale parce que la conduction lente
générant le potentiel tardif concerne unique-
ment les terminaisons nerveuses intra-muscu-
laires. La mise en évidence de signes de
réinnervation terminale permet d’affirmer que
l’atteinte est axonale et non motoneuronale.
Notons enfin, que ces signes de réinnervation
terminale sont rencontrés dans deux situations
cliniques : la lésion axonale aiguë sévère et la
lésion axonale chronique. Dans la lésion axo-
nale aiguë sévère, c’est-à-dire concernant une
importante proportion des axones d’un nerf, la
réinnervation terminale vient compléter la réin-
nervation collatérale lorsque celle-ci est insuf-
fisante. Dans la lésion axonale chronique,
même si celle-ci n’implique que peu d’axones
simultanément, la réinnervation terminale peut
aboutir car les bourgeons de réinnervation trou-
vent des fibres musculaires nouvellement
dénervées.

Électromyographie

L’électromyographie de repos révèle des
signes de dénervation aiguë (potentiels de fibril-
lation et potentiels lents positifs) dans les deux
situations d’atteinte de l’axone et du motoneu-
rone. C’est la distribution topographique des

signes de dénervation qui constitue l’élément
intéressant. L’examen est également utile pour
enregistrer et détecter les potentiels de fascicula-
tion de manière plus fine que ne le permet l’ob-
servation des fasciculations cliniques. Les
fasciculations ne sont pas spécifiques et peuvent
être observées tant dans l’axonopathie que dans
la neuronopathie, cependant elles sont plus
abondantes dans la SLA que dans toutes autres
affections. Les décharges myokymiques et les
fasciculations groupées (répétition rythmique ou
non d’un potentiel d’unité motrice ne répondant
pas aux critères de la décharge myokymique)
constituent un signe des blocs de conduction de
longue durée (1) et imposent une recherche soi-
gneuse de ceux-ci.

L’électromyographie d’activité volontaire
montre dans les deux situations de l’axonopa-
thie et de la neuronopathie un appauvrissement
du tracé, des fréquences rapides de mise en jeu
des unités motrices, des signes de dénervation-
réinnervation, c’est-à-dire des potentiels d’am-
plitude et durée anormalement grande. Une
activation à fréquence lente uniquement et
l’observation d’une dissociation automatico-
volontaire sont suggestives d’une contribution
centrale, cortico-spinale (SLA, syringomyé-
lie). La distribution de ces signes est utile en
montrant des anomalies surtout distales en cas
d’axonopathie, diffuses en cas d’atteinte moto-
neuronale. En activité volontaire faible, ou
lorsque le tracé est fortement appauvri par la
dénervation, la mise en évidence de « paire de
décharges » ou « décharges couplées » (deux
potentiels qui présentent les caractéristiques
de potentiels d’unités motrices survenant
ensemble avec un même intervalle inter poten-
tiels) représente souvent un signe de réinner-
vation terminale (6). Les potentiels de la paire
représentent les potentiels des sous-unités
innervées par les branches de réinnervation
(qui peuvent donner lieu au RAM lors de la sti-
mulation nerveuse) ; dans ce cas, l’intervalle
entre les potentiels s’explique par la différence
des vitesses de conduction des branches du
RAM. D’autres possibilités entrent cependant
également en ligne de compte pour expliquer
ces décharges, dont celle de la réinnervation
collatérale. Ainsi, ces décharges représentent
des signes moins fiables que ceux qui peuvent
être recueillis durant la phase neurographique
de l’investigation.

Enfin, lorsque la possibilité d’une myopathie
entre dans le diagnostic différentiel, l’électro-
myographie est un élément discriminatif impor-
tant.
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DISCUSSION - NEUROPATHIE MOTRICE VERSUS

NEURONOPATHIE MOTRICE

Ce paragraphe ne permet pas d’élaborer dans
le détail chacune des affections, neuropathies ou
neuronopathies, qui entrent en ligne de compte.
Les principales d’entre-elles sont énumérées
dans le tableau II. Pour une revue concernant les
« syndromes du neurone moteur inférieur », le
lecteur pourra consulter une publication récente
(7). Les lignes qui suivent sont l’occasion
d’aborder quelques cas particuliers et le pro-
blème difficile de la distinction entre axonopa-
thie et atteinte cellulaire alpha en cas d’atteintes
focales.

La neuropathie motrice multifocale avec
blocs de conduction (8) a posé le problème de sa
distinction avec une maladie du motoneurone,
du moins lorsque l’affection était mal connue
(9). Elle se présente cependant avec une symp-
tomatologie clinique particulière, soit : peu ou
pas d’amyotrophie (qui contraste avec la fai-
blesse s’agissant d’une affection nerveuse péri-
phérique), des myokymies et une faiblesse de
distribution tronculaire, enfin une réponse vive à
la percussion musculaire (qui contraste avec
l’hyporéflexie myotatique).

Les amyotrophies monoméliques, décrites ini-
tialement au Japon (10), se différencient des
formes plus communes de maladies du moto-
neurone par le caractère focalisé de l’atteinte, la
survenue insidieuse et la progression lente. Elles
se distinguent de surcroît de la SLA par l’ab-
sence de signe d’atteinte du motoneurone
supérieur. Les amyotrophies monoméliques
concernent surtout le membre supérieur (10, 11)
parfois le membre inférieur (12, 13). Elles sur-
viennent chez l’adulte jeune, entre 15 et 25 ans,

avec une prédominance masculine (2 hommes/1
femme). Le diagnostic d’amyotrophie monomé-
lique s’établit après exclusion des autres causes
d’amyotrophie, qu’il s’agisse d’atteintes du
motoneurone (infectieuse, héréditaire ou dégé-
nérative), de neuropathie motrice (héréditaire,
autoimmune ou métabolique), de radiculopathie
ou radiculoplexopathie, ou encore d’atteintes
musculaires à début focal (myopathie de Myo-
shi). Telle paralysie monomélique entre-t-elle
dans le cadre d’une atteinte du motoneurone ou
relève-t-elle d’une atteinte axonale ? Dans cette
situation, la recherche attentive de RAM, homo-
ou hétéronymes permettra d’affirmer l’atteinte
axonale lorsque des RAM sont mis en évidence,
ou suggérera que l’atteinte est motoneuronale si
une recherche soigneuse n’en révèle pas. Le
caractère longueur-dépendant ou non ne consti-
tue pas un critère clinique distinctif fiable dans
ces formes localisées d’amyotrophie qui prédo-
minent souvent en distalité. Il n’est pas rare
cependant que l’investigation électromyogra-
phique révèle des signes de dénervation aiguë ou
de dénervation-réinnervation chronique dans la
musculature du membre controlatéral, voire
encore plus diffusément que ne le laissent sup-
poser les plaintes du patient et l’examen cli-
nique. Ainsi, le caractère monomélique n’est pas
toujours respecté. Après des années d’évolution
et une aggravation progressive, les amyotrophies
monoméliques dites « bénignes » finissent par
mal porter leur nom. La biopsie musculaire
montre des signes de réinnervation avec phéno-
mène de groupement de fibres. Les vérifications
anatomiques réalisées dans des cas d’amyotro-
phie monomélique du membre supérieur ont
montré une atrophie médullaire, une perte cellu-
laire avec des zones de nécroses des cornes anté-

TABLEAU I : DIFFÉRENCES ENTRE NEUROPATHIES ET NEURONOPATHIES MOTRICES

Neuropathies motrices Neuronopathies motrices

Clinique
– Amyotrophie + (distale surtout) peu ou pas (dans la NMM) ++ distale (amyotrophie spinale)

++ diffuse
– Activité involontaire Myokymies (NMM) Fasciculations
– Faiblesse Distale Distale ou diffuse
– Réflexes myotatiques Hyporéflexie distale Hyporéflexie diffuse ;

hyperréflexie (SLA)
– Réponses idiomusculaires Augmentées en cas de bloc de conduction Diminuées

Electrophysiologie
Conduction nerveuse Ralentissements focaux de VC ; dispersion ; VC normales ou peu diminuées

désynchronisation ; blocs de conduction ;
décharges doubles indirectes

Réversibilité Possible Impossible

Récupération Régénérescence collatérale i.-m. et terminale Régénérescence collatérale i.-m.

I.-M. = INTRA-MUSCULAIRE ; NMM = NEUROPATHIE MOTRICE MULTIFOCALE ; VC = VITESSE DE CONDUCTION.
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rieures (11). Le caractère primaire de cette dégé-
nérescence cellulaire n’est cependant pas tou-
jours aisé à affirmer.

L’amyotrophie brachiale diplégique (ou
amyotrophie rhizomélique) est actuellement
considérée comme une forme particulière de
maladie du motoneurone (14). Il s’agit d’une
affection distincte de la SLA par l’absence de
signe d’atteinte centrale cortico-spinale et par la
lente progression de l’amyotrophie qui reste en
règle limitée aux membres supérieurs. La fai-
blesse et l’amyotrophie prédominent sur la mus-
culature proximale des épaules et des bras.
L’affection, qui débute habituellement au cours
de la 6e décennie, concerne plus particulière-
ment le sexe masculin (9 hommes/1 femme).

La maladie de Kennedy (ou neuronopathie
bulbo-spinale liée à l’X) occupe une place à part
car elle réalise une dégénérescence lentement
progressive et chronique des cellules de la corne
antérieure de la moelle et des ganglions rachi-
diens (15, 16). L’atteinte motrice prédomine en
association avec des symptômes de dysfonction
endocrinienne (gynécomastie, atrophie testicu-
laire, hypercholestérolémie, diabète). L’atteinte
sensitive, qui demeure en règle générale infracli-
nique, peut être détectée par l’examen électro-
physiologique ; elle a été démontrée par la véri-
fication anatomique (15). La mise en évidence
d’une expansion anormale CAG du récepteur
androgénique confirme la suspicion électrocli-
nique de maladie de Kennedy (17).

Une atteinte paranéoplasique concernant
purement le motoneurone a été observée chez
certains patients présentant un cancer bron-
chique à petites cellules et des anticorps anti-Hu
(18).

La complication neuromusculaire de réani-
mation liée à l’utilisation prolongée de curares
se présente avec une atteinte musculaire des
myofilaments de myosine et, probablement, une

atteinte des terminaisons axonales motrices, au
moins dans les atteintes sévères (19).

Une encéphalomyélite causée par le virus
West-Nile est en passe de devenir un problème
de santé publique dans la population transfusée
(20). L’affection peut provoquer une atteinte des
motoneurones similaire à celle observée dans la
poliomyélite (21).

EXAMENS COMPLÉMENTAIRES

Les autres examens complémentaires des
atteintes motrices sont plus particulièrement :

Sérologie 

Diverses mesures présentent un intérêt dans
les neuropathies motrices. C’est le cas des anti-
corps antigangliosides GM1 souvent très élevés
dans la neuropathie motrice multifocale (mais
non-spécifique de cette affection). La sérologie
à Campylobacter jejuni est utile dans certaines
formes axonales de syndrome de Guillain-Barré.
Certains contextes cliniques conduisent à
rechercher un virus de la poliomyélite et un
virus West-Nile.

Biologie moléculaire 

La biologie moléculaire joue dorénavant un
rôle diagnostique majeur dans nombre d’affec-
tions, par exemple dans : les amyotrophies spi-
nales, la forme familiale de SLA, la maladie de
Kennedy. A terme, ce sera probablement le cas
pour d’autres affections héréditaires, telles le
syndrome de Brown-Vialetto-Van Laere, le syn-
drome de Fazio-Londe.

Biopsie nerveuse 

Une biopsie de nerf moteur n’est pratiquée
que très rarement. Elle montrerait une perte axo-
nale et des fibres en dégénérescence wallé-
rienne, des signes de régénérescence en cas
d’axonopathie. 

TABLEAU II : PRINCIPALES NEUROPATHIES ET NEURONOPATHIES MOTRICES

Neuropathies motrices Neuronopathies motrices

– Neuropathie motrice multifocale (NMM) – Poliomyélite antérieure aiguë

– Axonopathies motrices – Sclérose latérale amyotrophique

– Neuropathie axonale motrice aiguë (AMAN) – Amyotrophie brachiale diplégique

– Complication neuromusculaire de réanimation liée à l’utilisation – Maladie de Kennedy (neuronopathie bulbo-spinale liée à l’X)
prolongée de curares 

– Amyotrophie monomélique (?) – Amyotrophie monomélique

– Amyotrophies spinales progressives

– Paranéoplasique (?)

– Encéphalomyélite due au virus West-Nile

(?) SITUATIONS DANS LESQUELLES L’ATTEINTE -NEUROPATHIE OU NEURONOPATHIE- RESTE IMPRÉCISE.



NEUROPATHIE VERSUS NEURONOPATHIE

Rev Med Liege; 59 : supp. 1 : 208-218 213

Biopsie musculaire 

La biopsie musculaire révèle des remanie-
ments liés à la dénervation-réinnervation (grou-
pement de fibres en particulier) dans les deux
cas de neuropathie et de neuronopathie motrice.
Elle est particulièrement utile pour affirmer ou
écarter les autres éventualités du diagnostic dif-
férentiel (par exemple : myopathie, myosite à
inclusions).

NEUROPATHIE SENSITIVE VERSUS

GANGLIONOPATHIE SENSITIVE

Des affections ont pour cible les neurones
sensitifs (cf. revue 22). Certaines sont acquises :
dysimmunitaires (paranéoplasique, maladie du
collagène, gammapathies monoclonales),
toxiques (pyridoxine, taxol, cisplatine, doxoru-
bicine) ; d’autres sont déterminées génétique-
ment : neuropathies sensitives héréditaires de
types I, II, III (HSAN), maladie de Fabry et
abêta-lipoprotéinémie ; d’autres enfin restent
idiopathiques.

La plupart des polyneuropathies débutent par
une symptomatologie sensitive avant de s’affir-
mer comme des atteintes sensitives et motrices.
Parmi les présentations qui demeurent essentiel-
lement sensitives (parfois avec une composante
autonome), il est souvent difficile de déterminer
si l’affection concerne primitivement le prolon-
gement axonal sensitif dans la neuropathie sen-
sitive, ou le ganglion crânio-rachidien dans la
ganglionopathie. Une différence majeure entre
axonopathie et ganglionopathie réside dans le
caractère potentiellement réversible de la pre-
mière, tandis que la seconde récupère peu ou pas
(22). 

Les différences existant entre neuropathies et
neuronopathies sensitives sont discutées ci-des-
sous et résumées dans le tableau III.

CLINIQUE

Cliniquement, on observe des modifications,
une réduction ou une perte des perceptions sen-
sitives. La symptomatologie varie :

En cas de neuropathie sensitive, il existe une
hypoesthésie en gants et chaussettes, souvent
des paresthésies (dans les neuropathies acquises
tandis que les patients atteints de neuropathies
héréditaires n’en présentent pas). Les réflexes
myotatiques sont réduits ou abolis en distalité,
surtout aux membres inférieurs. L’évolution est
habituellement chronique. Si la neuropathie sen-
sitive concerne plus particulièrement ou exclusi-
vement les fibres de petits diamètres, l’atteinte
est douloureuse avec une diminution des sensi-

bilités thermo-algésiques, tandis que proprio-
ception et réflexes myotatiques sont épargnés. 

En cas de ganglionopathie, les troubles sensi-
tifs, qui peuvent débuter de manière multifocale
et asymétrique, deviennent diffus et concernent
tous les téguments, y compris ceux du tronc et
de la tête. Initialement et dans certaines atteintes
toxiques, les grandes cellules sensitives peuvent
être les plus vulnérables. Le tableau est alors
dominé par la perte des sensibilités propriocep-
tives (sens des positions et vibration), l’ataxie et
la perte diffuse des réflexes myotatiques. Le
patient ne peut plus diriger ses gestes sans l’aide
de la vue et les mouvements peuvent être pertur-
bés par une dyskinésie lente, parfois nommée
« pseudo-athétose ». La marche et même la sta-
tion debout peuvent devenir impossibles. L’exa-
men de la force est rendu difficile par le déficit
proprioceptif. Ultérieurement et dans les
atteintes néoplasiques, toutes les cellules peu-
vent être concernées et toutes les modalités sen-
sitives impliquées. Les ganglionopathies inflam-
matoires, paranéoplasiques ou non, sont fré-
quemment accompagnées de sensations doulou-
reuses à un moment de leur évolution. Les gan-
glionopathies paranéoplasiques, et celles asso-
ciées au syndrome de Sjögren, ont fréquemment
un début et une évolution subaiguë. Des évolu-
tions chroniques sont signalées (23, 24). Des
atteintes, principalement toxiques, peuvent se
comporter de manière aiguë (25, 26).

ÉLECTROPHYSIOLOGIE

Dans les deux cas de neuropathie et neurono-
pathie sensitives, les réponses à la stimulation
électrique sont diminuées ou absentes. Un cer-
tain nombre de paramètres distinguent cepen-
dant les deux types d’atteintes.

En cas de neuropathie sensitive, la neurogra-
phie sensitive montre une désynchronisation des
réponses évoquées et un ralentissement de
vitesse de conduction dans les lésions myéli-
niques, une réduction d’amplitude et peut-être
également de durée des réponses évoquées sans
modification anormale de vitesse de conduction
dans les lésions axonales. L’atteinte est lon-
gueur-dépendante, débute et prédomine en dista-
lité du membre inférieur. Ceci se traduit, par
exemple, par une réduction de taille de la
réponse évoquée du nerf saphène externe (sural)
plus accusée que la réduction de la réponse du
nerf médian ou cubital. Lorsque l’atteinte pro-
gresse au membre supérieur, le fait qu’elle pré-
domine en distalité se traduit par une perte de
taille relativement plus marquée sur le nerf
médian que sur le radial (qui bien que situé dans
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l’avant-bras, se comporte pratiquement comme
un nerf proximal).

Les potentiels évoqués somesthésiques peu-
vent de même être obtenus par stimulation
proximale, tandis qu’ils peuvent être absents lors
de la stimulation distale.

L’examen du versant moteur ne révèle en
principe pas d’anomalie. Lorsqu’une part de
lésion axonale motrice existe, celle-ci peut être
plus sévère chez les patients présentant une
atteinte paranéoplasique que chez ceux présen-
tant une atteinte idiopathique (27). L’électro-
myographie à l’aiguille est en principe dépour-
vue d’anomalie.

En cas de neuronopathie sensitive, les anoma-
lies neurographiques consistent plus particuliè-
rement en une diminution diffuse, non longueur
-dépendante, de l’amplitude des potentiels évo-
qués sensitifs, tant aux membres supérieurs
qu’inférieurs et ceci y compris chez les patients
présentant une symptomatologie clinique asy-
métrique ou en taches (27). Ainsi, il existe une
réduction proportionnelle de taille des réponses
des nerfs distaux (médian, cubital/saphène
externe et musculo-cutané) et proximaux (radial,
brachial cutané interne, musculo-cutané/fémoro-
cutané). Parfois la réduction de taille des
réponses débute et prédomine aux membres
supérieurs (27, 28). Cette dégénérescence indé-
pendante de la longueur des axones sensitifs
périphériques, constitue la signature des gan-
glionopathies. Lorsqu’une réponse peut être
enregistrée, la vitesse de conduction est peu ou
pas modifiée (24, 27). Notons cependant que des
ralentissements assez marqués des conductions
sensitives ont été observés dans des atteintes
attribuées à une neuronopathie sensitive (25).
Les réponses réflexes H manquent en règle.
L’électromyographie à l’aiguille ne révèle d’ano-
malies de repos qu’en cas de lésion associée des
axones moteurs. La mise en marche des unités
motrices en activité volontaire peut être pertur-
bée par les troubles proprioceptifs. 

L’examen des réflexes du tronc cérébral peut
s’avérer intéressant (cf. la mise au point de Vial
et Bouhour, 29). En effet, dans les ganglionopa-
thies acquises, le réflexe massétérin (trigémino-
trigéminal) demeure normal, y compris lorsque
le réflexe de clignement et les réflexes myota-
tiques des extrémités ne sont plus obtenus (30,
31). Cette épargne spécifique du réflexe massé-
térin dans l’atteinte ganglionnaire généralisée
s’expliquerait par la localisation particulière,
dans le noyau mésencéphalique du tronc céré-
bral, des cellules de la composante afférente du
réflexe. Ces cellules sont les seuls neurones sen-
sitifs primaires à être situés dans le système ner-

veux central, c’est-à-dire à l’abri de l’attaque des
agents immunitaires qui ne traversent pas la bar-
rière hémato-encéphalique. Les cellules de la
composante afférente de tous les autres réflexes
d’étirement sont situées dans les ganglions
rachidiens et dans le ganglion de Gasser pour
l’afférence du réflexe de clignement (trigémino-
facial). Les anomalies de ce dernier peuvent
consister dans la réduction de taille ou l’absence
des réponses R1 et R2, dans la prolongation des
latences de ces réponses. Relevons enfin que le
réflexe de clignement présente plus fréquem-
ment des anomalies dans le syndrome de Sjö-
gren, que dans l’atteinte paranéoplasique (32).

Lorsque toutes les modalités sensitives sont
concernées, il devrait être observé, mais le phé-
nomène reste peu étudié à ce jour (30, 33), une
réduction ou une disparition des réponses RIII et
de la période cutanée de silence attestant de la
perte des fibres de petits calibres C et A delta.
Ces réponses peuvent soit demeurer intactes
dans les axonopathies concernant sélectivement
ou plus particulièrement les fibres sensitives de
grands diamètres, soit être anormales dans les
atteintes impliquant spécifiquement les fibres de
petits calibres (toxique ex. métronidazole ; mala-
die de Fabry). Nous avons observé la disparition
de la période cutanée de silence chez 2 patients
présentant une ganglionopathie paranéoplasique
chez qui l’atteinte était déjà accusée (observa-
tions non publiées). La sensibilité de ce test pour
démontrer que l’atteinte concerne la cellule plu-
tôt que l’axone reste à établir.

Les potentiels évoqués somesthésiques corti-
caux sont absents chez la plupart des patients.
Les tests sensitifs quantitatifs (QST) montrent
une augmentation du seuil des perceptions
vibratoire et thermique (27).

Le ganglion spinal contient également les
corps cellulaires des afférences végétatives pro-
venant du rameau communicant blanc. Une dys-
autonomie peut être associée à une neuronopathie
sensitive. Des travaux ont, par ailleurs, montré
des parentés immunohistochimiques entre cel-
lules des ganglions rachidiens et sympathiques,
distinctes de celles des cellules de la corne anté-
rieure et des axones (34). La question de savoir
si, et dans quelles situations, l’examen électro-
physiologique des modalités végétatives peut
s’avérer utile pour distinguer axonopathie de
ganglionopathie reste à préciser. Dans notre
expérience, la sensibilité de la réponse cutanée
sympathique est faible. Cette réponse est
variable entre sujets et fluctuante chez un même
sujet et il est probable que sa modification non
équivoque ne s’exprime que tardivement.
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DISCUSSION - NEUROPATHIE SENSITIVE VERSUS

GANGLIONOPATHIE SENSITIVE

Les neuropathies et neuronopathies sensitives
les plus fréquentes sont énumérées dans le
tableau IV. 

Comme dans le cas de la neuronopathie
motrice, il convient de distinguer les atteintes
ganglionnaires généralisées (ou plus ou moins
généralisées) des atteintes ganglionnaires
focales. Ces dernières sont extrêmement diffi-
ciles à envisager par les moyens habituels, et
donc par l’investigation électrophysiologique.
Dans la situation particulière de la ganglionite
herpétique, les lésions dermatologiques signent
l’étiologie de l’atteinte.

Notons que dans certaines affections, la part
d’atteinte neuropathique ou neuronopathique est
mal précisée ou incertaine, soit parce que la dis-
tinction est techniquement mal réalisable, soit
parce que l’atteinte peut concerner simultané-
ment ou successivement le prolongement et la
cellule nerveuse sensitive. C’est le cas dans le
syndrome de Sjögren ainsi que dans des atteintes
toxiques. Il a été bien montré chez l’animal et
noté chez l’homme que l’abus de pyridoxine
(vitamine B6) peut provoquer une neuropathie
sensitive réversible à doses modérées et une neu-
ronopathie ganglionnaire irréversible à doses
élevées (26). Il en va peut être de même dans
d’autres situations, par exemple dans l’atteinte
sensitive qui peut compliquer le traitement par la
thalidomide (35). La neuronopathie sensitive
subaiguë (36) constitue le prototype de la gan-
glionopathie paranéoplasique ; elle est habituel-
lement associée au cancer bronchique à petites

cellules avec des anticorps anti-Hu. Chez un
patient qui présentait ces caractéristiques, l’exa-
men électroneuromyographique révélait des
signes de neuropathie inflammatoire démyélini-
sante confirmée à l’autopsie (37).

Une atteinte simultanée des prolongements
axonaux périphériques et médullaires peut être
observée dans la déficience en vitamine B12.
On peut imaginer qu’une polyradiculoneuropa-
thie sensitive axonale ferait également une
atteinte de ce type ; elle ne pourrait être distin-
guée d’une polyganglionopathie.

Pour mémoire, le tabès provoque une atteinte
radiculo-cordonale postérieure tandis que les
ganglions rachidiens sont peu modifiés. Le
tableau clinique est en principe caractéristique ;
il associe : ataxie statique et dynamique, hypoto-
nie et laxité ligamentaire, aréflexie myotatique,
« dissociation tabétique » des sensibilités (perte
du sens des positions et de la pallesthésie, per-
sistance relative du toucher et des perceptions
thermoalgésiques), signe d’Argyll-Robertson,
douleurs fulgurantes, crises viscérales, troubles
trophiques (arthropathie, mal perforant plan-
taire) ainsi que d’autres troubles qui dépassent la
définition anatomique de lésion radiculo-cordo-
nale postérieure.

EXAMENS COMPLÉMENTAIRES

Des investigations autres qu’électrophysiolo-
giques peuvent participer au diagnostic.

Radiologie 

La lésion de la cellule ganglionnaire en T
s’accompagne non seulement d’une dégénéres-

TABLEAU III : DIFFÉRENCES ENTRE NEUROPATHIES ET NEURONOPATHIES SENSITIVES

Neuropathies sensitives Neuronopathies sensitives

Clinique
– Troubles sensitifs Gradient proximo-distal (en chaussettes et gants) Diffus

Diminution proprioception ; ataxie ;
pseudo-athétose

– Réflexes myotatiques Hypo- ou aréflexie distale Aréflexie généralisée

Evolution Chronique Sub-aiguë (parfois aiguë ou chronique)

Electrophysiologie

– Réflexes du tronc
massétérin (V-V) Peut être anormal Normal
clignement (V-VII) Peut être anormal Peut être anormal

– Longueur-dépendant Oui Non

– Réflexe H Variable Absent

– Fibres/cellules concernées Variable Grandes, puis petites cellules

Réversibilité Possible Impossible

Radiologie

– IRM – Hypersignal des cordons postérieurs (en T2)
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cence du prolongement axonal périphérique,
mais également du prolongement intramédul-
laire. Ainsi, l’atteinte des voies intramédullaires
peut être précisée par la résonance magnétique.
Les images pondérées en T2 révèlent un hyper-
signal dans les cordons postérieurs (27,38-40).

Sérologie 

Dans la ganglionopathie sensitive paranéopla-
sique, la recherche d’anticorps anti-HU est sou-
vent positive. Dans le syndrome de Sjögren, la
recherche d’anticorps anti-SSA et anti-SSB est
positive. Des patients présentant une gangliono-
pathie sensitive non néoplasique peuvent pré-
senter une paraprotéinémie (24).  

Histopathologie 

Dans les situations qui le justifient, la biopsie
de nerf montre la perte axonale et des fibres en
dégénérescence wallérienne, des signes de régé-
nérescence en cas d’axonopathie, mais pas en
cas de ganglionopathie. 

En principe, la biopsie d’un ganglion rachi-
dien pourrait établir si la lésion primitive est
ganglionnaire ou axonale, cependant cette
recherche invasive reste exceptionnelle. 

La biopsie de peau, pour évaluer l’innervation
cutanée, constitue une méthode peu invasive qui
apporte des renseignements intéressants (cf.
revue 41). Selon Lauria et al. (42), dans les axo-
nopathies, une perte longueur-dépendante en
fibres nerveuses intra-épidermiques serait tou-
jours notée, tandis que dans les ganglionopa-
thies, la dénervation épidermique reflèterait la

dégénérescence non longueur-dépendante des
fibres somatiques non myélinisées. La méthode
pourrait ainsi montrer des différences entre neu-
ropathie sensitive et ganglionopathie.

Rappelons encore que le syndrome de Sjö-
gren est précisé par la biopsie des glandes sali-
vaires accessoires.

CONCLUSION

Il peut être difficile d’attribuer une atteinte
nerveuse à la lésion du prolongement axonal ou
du corps de la cellule nerveuse. C’est particuliè-
rement le cas en début d’évolution, lorsque la
symptomatologie est limitée topographique-
ment, et dans les situations qui impliquent
simultanément ou successivement une atteinte
axonale et cellulaire. Dans certaines situations,
le site lésionnel doit encore être élucidé.

En l’absence de signe fonctionnel spécifique
d’atteinte de la cellule nerveuse, l’investigation
électrophysiologique recherche des signes évo-
cateurs, positifs et négatifs. Souvent, l’électro-
physiologiste doit incorporer les données de
l’histoire de l’affection, de l’examen clinique et
le résultat d’autres investigations complémen-
taires pour fonder son impression diagnostique.
Certaines situations ne reçoivent de réponse cer-
taine qu’en fonction de l’évolution. 

Avant les années 1980, une atteinte nerveuse
périphérique purement motrice n’était envisagée
que comme une atteinte de la corne antérieure.
La description de la neuropathie motrice multi-
focale et de formes motrices de neuropathies

TABLEAU IV : PRINCIPALES CAUSES DE NEUROPATHIES ET NEURONOPATHIES SENSITIVES

Neuropathies sensitives Neuronopathies sensitives

Lésion (du prolongement axonal) périphérique

– Paranéoplasique – Paranéoplasique

– Syndrome de Sjögren – Syndrome de Sjögren 

– Neuropathies héréditaires sensitives et autonomes (HSAN) – Maladie de Friedreich

– Déficience en pyridoxine – Dysimmune

– Herpes zoster

– SIDA – SIDA ?

– Toxique (métronidazole ; phénytoïne; pyridoxine ; thallium ; taxol ; – Toxique (cisplatine ; thalidomide ; pyridoxine)
thalidomide ; vincristine ; agents anti-rétroviraux ?)

– Idiopathique – Idiopathique

Lésion périphérique et médullaire

– Déficience en vitamine B12

– Polyradiculoneuropathie sensitive axonale

Lésion médullaire

– Tabès (atteinte radiculo-cordonale postérieure)

(?) SITUATIONS DANS LESQUELLES L’ATTEINTE -NEUROPATHIE OU NEURONOPATHIE- RESTE IMPRÉCISE.
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axonales a élargi le domaine à l’atteinte des
fibres motrices des nerfs périphériques et posé
de nouvelles questions. Dans les atteintes
motrices pures, la caractéristique électrophysio-
logique principale distinguant neuropathie de
neuronopathie consiste dans les anomalies de
conduction et les signes liés à la réinnervation.
Les atteintes qui s’accompagnent de modifica-
tions des vitesses de conduction ou de blocs de
conduction sont aisément reconnues. Des signes
de régénérescence axonale terminale peuvent
être notés dans les neuropathies axonales, tandis
qu’ils manquent dans les neuronopathies
motrices dans lesquelles seuls des signes de
réinnervation collatérale peuvent exister. 

Les problèmes posés par les atteintes sensi-
tives pures sont plus difficiles. La distinction
entre neuropathie et neuronopathie sensitive
semble pouvoir s’établir sur les anomalies neu-
rographiques relevant de l’atteinte longueur-
dépendante des axonopathies et de celles
généralisées diffuses des ganglionopathies.
Cette caractéristique constitue un élément dis-
tinctif cardinal. Une aide supplémentaire peut
être l’observation, dans les ganglionopathies
acquises, de la normalité du réflexe massétérin
lorsque que les autres réflexes d’étirement sont
anormaux. D’autres examens complémentaires
peuvent être intéressants. C’est, par exemple,
l’investigation IRM qui, lorsqu’elle montre des
signes de dégénérescence des cordons posté-
rieurs, témoigne de l’atteinte des projections
centrales des cellules ganglionnaires en T.

Actuellement, plusieurs techniques et para-
mètres électrophysiologiques qui pourraient
s’avérer utiles pour distinguer neuropathie de
neuronopathie restent à préciser. Théorique-
ment, le compte du nombre d’unités
motrices/muscle pourrait intervenir de manière
intéressante. Lewis et al. (43) ont interprété la
diminution du nombre d’unités motrices dans la
musculature distale, nettement plus importante
que celle notée dans la musculature proximale,
comme un signe d’atteinte longueur-dépendante
chez des patients présentant une maladie de
Charcot-Marie-Tooth. Il convient également
d’améliorer la définition neurographique de l’at-
teinte axonale longueur-dépendante, l’étude de
l’atteinte des fibres nerveuses sensitives de
toutes tailles et de celles du système nerveux
autonome. La sensibilité de ces techniques au
regard du type et de la sévérité de l’atteinte doit
néanmoins encore être établie. D’autres tech-
niques vont s’ajouter à la panoplie diagnostique,
tel l’examen des fibres nerveuses intra-der-
miques par biopsie cutanée. A terme, une
meilleure compréhension des différences struc-

turelles immunohistochimiques existant entre
cellules nerveuses et prolongements axonaux
moteurs et sensitifs expliquera la spécificité de
l’atteinte de certaines structures nerveuses et
conduira au développement des tests qui résou-
dront la plupart des questions posées dans ces
lignes. 

A ce jour, et bien que d’un apport limité, l’in-
vestigation électrophysiologique participe utile-
ment à la distinction entre neuropathie axonale
et neuronopathie.
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