
Myasthenie

• Pathologie autoimmune de la jonction neuromusculaire post-
synaptique

• Epidemio :
– Pathologie rare : prévalence 1/10000

– Sex ratio 2H/3F

– A tout âge mais pics F 20-30 ans H 50-60 ans

• Diagnostic basé sur la clinique, l’EMG, les autoanticorps

• Evolution par poussées / rémissions rarement complètes ou 
permanentes sur les formes généralisées

Diagnostic différentiel



Clinique

• Faiblesse et fatigabilité musculaire se renforçant à l’effort répété

• Distribution de l’atteinte musculaire évocatrice
– Muscles de la face fréquente et souvent initiale : 

• ptosis, diplopie (souvent intermittente) 

• expression « sévère », 

• troubles de la mastication , dysarthrie

• voix nasonnée, troubles de la déglutition (atteinte bulbaire) 

– Sans traitement, 85% généralisation avec atteinte muscles des 
membres proximale et parfois asymétrique. ROT conservés

• Test au glaçon

• Pas d’autre signe neurologique

• Facteurs déclenchant : grossesse, infection, instauration d’un 
nouveau traitement



Recherche de pathologies associées

• Anomalies thymiques 
dans 75% des cas
– Hyperplasie thymique

– Thymome (scanner) : 
15% des patients 
myasthéniques

– 30% des patients avec 
thymome développent 
une Myasthénie

• Hyperthyroïdie

• Autres maladies 
autoimmunes



Tests diagnostiques

• EMNG
– Test sur muscles atteints ou 

proximaux

– Stimulations à basse fréquence 
3 sec et recueil des potentiels 
évoqués

– Chez myasthénique : 
décrément rapide de >10-15% 
de l’amplitude

• Autoanticorps 
– ARAC (IgG1 et IgG3)

– Anti-MuSK (IgG4)

– Autres : anti-titin, anti-LPR4, 
etc…

• Test aux anti-cholinesthérase
(Prostigmine, Tensilon, ..) en 
hospitalisation ou mise sous 
traitement d’épreuve

Parésie, déficit de l’élévation, ptosis

Correction après injection de Tensilon







Formes en fonction de l’autoAc









MuSK

• Muscle Spécific
Kinase

• Protéine 
transmembranaire
– clustering de l’AC 

– maintenance de la 
membrane post-
synaptique

• Activation par 
phosphorylation 
(agrin-LPR4)

Process de clustering de l’AC implique la rapsyn qui 

crée un pont entre l’AC et  le cytosquelette



Ac anti-MuSK
• Prévalence

– 1-10% des patients

– 40% des Myasthénie ARAC négatives

– Variations selon les pays (association avec HLA HLA-DRB1∗14, -
DRB1∗16 and -DQB1∗05)

• IgG4 +++

• Ac masquent les sites de liaison de la protéine à LRP4 et au 
collagène Q et diminuent la clustérisation des récepteurs à l’AC

• Liaison aux sites Ig-like de MuSK essentiellement

• Le taux des Ac anti-MuSK est relié à l’activité de la maladie

• Double positivité Ac anti-récepteur de l’AC et anti-MuSK
exceptionnelle avec tests traditionnels

• Méthodes de dosage :
– RIPA avec

– ELISA

– FIPA

– CBA



Myasthénie à anti-MuSK

• Prévalence : pays méditerranéens > nord Europe > Chine

• Typiquement, forme sévère de myasthénie
– Atteinte bulbaire, respiratoire et muscles du cou

– Evolution rapide vers un maladie généralisée avec risque vital

– Atteinte oculaire souvent peu développée avec limitation des mouvements 
oculaires conjugués fréquente

– Atteinte limitée des muscles distaux

• 50% de non réponse aux anti-cholinesthérasiques

• EMG : souvent pas de décrémentation au niveau muscles distaux. 
Meilleur site : muscle orbiculaire

• Réponse au traitements :
– Corticoïdes à hautes doses + souvent immunosuppresseur (Rituximab +++ 

actuellement)

– Echanges plasmatiques plutôt que IgIV

• Evolution identique à Myasthénie classique sans thymome

• Mais parfois pas de différence clinique avec Myasthenie sans anti-
MusK





Anti-MuSK en CBA Euroimmun

• IFI avec révélation par 
anti-IgG-biotinylée + 
avidine-FITC

• 46 patients testés en 
parallèle avec ELISA 
anti-MuSK

• Résultats :
– 100% de concordance

– Positifs très nets

– Positifs : clinique pas 
typique des myasthénies 
à anti-MuSK : Diplopie 
binoculaire fluctuante +/-
troubles respiratoires

Kit    Euroimmun



Bilan

• En 4 années : 4 positifs sur 368 demandes

• Explications :

– Technique ? RIA (RSR) puis ELISA (IBL)

– Ethnique ?

– Sélection des patients ? : étude des dossiers 
cliniques des demandes d’anti-MuSK et 
estimation de la probabilité d’une myasthénie

• Très faible : 47,8%

• Faible : 26,1%

• Modérée : 19,6%

• Prouvée : 6,5%



Conclusions

• Pratiques évoluent

• CBA à évaluer en routine


