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1ES NEUROPATHIES .HERED.'{FMRE_-S*

I-INTRODUCTION :

i |

Les neuropathies héréditaires repiri nt_ehtj un
groupe hetemgene de polyneuropathies.
chroniques:. :

Les P.N sont transmises genetiquenﬁnt on peut
distinguer : - |;
@Les neuropathies héréditaires
isensitivomotrices(N.H.5.M)
@JLes neuropathies héréditaires sensjtives(N.H.S)
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1-La maladie-de CHARCOT-MARIE-

TOOTH(C.M diz l | |

Elle est caractéris¢e par une amyotrpphie distale
progressive et lentement progressive. Le début se
fait habituellement dans I’enfande pu.
'adolescence L’atkeinte des muscl 4” de lg-loge
‘antero-externe dé la jambe est la gremigre a se
manifester réalisgnt un steppage, guis
'amyotrophie évglue d’une fagon as

sans toute fois remonter au dessu TI” f}'?rsﬁ
inferieur de la cuike, tardivement, aprés guelques
n, 'amyotrophieitouche les

\Iis-
ascendante

années d’évoluti
mains. | ,

| :
Les reflexes osteo-tendineux sont abolis surtout
IéS:.-'a'i:_hiII.é'e'n's et les rotuliens.

-n

L’existence d’un pied creux est |la rggle.

Le mode de transmission est souvent
‘autosomique dominant mais parfois elle est
autosomique Fﬁéﬁ%s'sive lie aI’X.

|
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ﬁrlt
En pius du tanleau clinique dEfJa dét

ala
une hypertrophie des troncs nerveux -
palpation, des wte|55es de cnnducﬂ n mqt

n a
ralenties et formgtions en bulbes d.-ﬁlgnf -

on trouve

I’histologie. |

'b-CNIT2 forme NSHM:axonalés |
Elle se distingue par des V.C.M pey ou pas
ralenties et une d¢générescence axignalej

La C.M.T n’abrége|pas la durée de lalvie du
patient, et n entrd:ne que tardivemient une

Jimpotence accent J__éE;_ . |

2-Maladie de DEJERINE -SOTTAS(NSMH type:lil)

Elle débute souvent dans I'enfancd, le tableau
réalisé est celui d’lne neuropathie
sensitivomotrice aveca mya%rophiéﬁ distale, 1._&'___’5-
signes sensitifs sont marques, eton peut trouver
un signe d’ARGYLL-ROBERTSON; les V.C.N sont
trés ralenties. * ' '



laP.L: hvperprn’t'ﬁ;inﬂrachie.
| .
L on trouve un aspecten bulbes d|oignon

I'étude de la biopsie.

llI-Neuropathies sensltlves hered:th ires (N.S. H

“1-Maladie de THEYENARD:: |e tablgau clipique
réalise un syndrore neu r'mtr'n'phim distal
progressif (mal perforant pianta’ife,' es troubles

vasomoteurs....) ayvec a I'examenu

hypoesthésie thejmoalgique et abqljtion|des

achilleens .

Cette maladie de’tjuteentre 10 et 4 an_s_L et elle

est de transmissign autosomique dgminante.

'2- La neuropathie sensitive mutilante dé I'énfant -
(congénitale ) :

elle débute dans I'enfance et se caractérise par

une insensibilité a la douleur .

Les reflexes osteo-tendineux sont abolis .

Le mode de transmission est autesomique récessif

Dr SAHLI.B
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