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Les syndromes paranéoplasiques 
auto-immuns aux soins intensifs
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Syndrome paranéoplasique auto-immun

 Tableaux syndromiques repérables

 Tumeur maligne associée 

 Anticorps caractérisés 





Syndrome paranéoplasique auto-immun

 Rare

 Découverte :

 Avant le diagnostic

 Au moment du diagnostic

 Au décours de l’affection néoplasique 

 Cancers associés : 

 CBPC le plus fréquent                    Darnell et al, Semin Oncol 2006;33:270-98

 Thymome, ovaire, sein, testicule, Hodgkin 
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Cas clinique

Patient de 74 ans, 

 Admission à l’ASTI pour insuffisance respiratoire aiguë > 
pneumonie d’inhalation > Fausses déglutitions 

 HAA : 
 Dyspnée, toux et expectorations en majoration depuis 3 jours 

 Dysphagie aux liquides 

 Modification voix 

 Œdème des tissus mous cervico-facial 

 Altération état général avec altération de la marche

 Eruptions érythro-squameuses 



Cas clinique

 ATCD : 

 Syndrome d’apnée du sommeil

 Obésité

 HTA non traitée

 BPCO 

 HAN : 

 Carcinome épidermoïde de la corde vocale gauche traité par 
radiothérapie en avril 2013 



Cas clinique 

 Examen physique :  Examens complémentaires :

 Syndrome inflammatoire 

 CK élevé 

 Foyers pulmonaires  

 Myosite proximale des 4 
membres 



Cas clinique : Evolution 

 J2 : 
 Forte suspicion de dermatomyosite => Biopsie cutanée faite

 J3 : 
 Choc septique
 Intubation 
 R/ Corticoides 1mg/kg 
 FAN+ à 1/1280 

 J13 : 
 Résultat biopsie cutanée : compatible avec une dermatomyosite
 Amélioration des lésions cutanées  

 J15 : 
 Anti-TIF1g + 
 Jéjunostomie mise en place 



Cas clinique

 J17 : 
 Ponction adp cervicale

 Extubation 

 Récidive pneumonie d’inhalation 

 J27 : 
 Résultat pct adp cervicale : carcinome épidermoïde peu 

différencié 

 Transfert en salle 

 Pet scan 

 Kinésithérapie et logo ++ 



Dermatopolymyosite

 Association avec un cancer 18 à 32% des cas

 Diagnostic 5 critères : 
 Faiblesse musculaire progressive et symétrique des ceintures et des 

muscles fléchisseurs du cou
 Signes dermatologiques (rash héliotrope périorbitaire avec oedèmes, signe de Gottron)

 Biopsie musculaire en faveur
 Elévation des CPK
 EMG 

 Traitement : 
 Cancer sous jacent
 Corticothérapie 

Bohan et al; N Engl J Med, 1975;292:344-7



Plan 

 Définition 

 Cas clinique 

 En réanimation 





















Syndromes neurologiques paranéoplasiques (SNP)

 Nombreux et variés 

 Atteinte de toutes les parties du système nerveux 

 Muscles

 Nerfs périphériques

 Moelle épinière

 Tronc cérébral

 Cervelet 

 Encéphale 



Graus J Neurol Neurosurg Psychiatry 2004; 75:1135-40



Syndrome neurologique paranéoplasique

 Encéphalomyélite paranéoplasique
 Variable selon l’atteinte

 Encéphalite limbique
 Tr du comportement, humeur, mémoire, convulsions

 Dégénérescence cérébelleuse paranéoplasique
 Prodrome de virose, ataxie, diplopie, dysarthrie, dysphagie, tr vision

 Syndrome opsoclonus-myoclonus
 Dyskinésie oculaire avec secousses des membres et du tronc, ataxie cérébelleuse, 

tremblements, encéphalopathie

 Neuropathie sensitive paranéoplasique
 Paresthésies ou hypoesthésies

 Syndrome de Lambert-Eaton







Encéphalites à Ac anti-R-NMDA

 4% des causes d’encéphalites 
Granerod et al, Lancet Infect Dis 2010 ; 10:835-44

 25% paranéoplasique 

 Symptômes neurologiques précèdent la tumeur dans 
65% des cas 

 Associé à :

 tératome ovarien le plus souvent 





Dalmau  et al, Lancet Neurol 2008 ; 7:1091-8 



Dalmau  et al, Lancet Neurol 2008 ; 7:1091-8 

Dosage Ac anti-R-NMDA ds LCR = élément clé!! 



Encéphalites à Ac anti-R-NMDA

 Diagnostic de la tumeur primitive !!! 

 TDM thoraco-abdomino-pelvienne  

 IRM pelvienne chez la femme 





Encéphalites à Ac anti-R-NMDA : Evolution et pronostic

 Mortalité faible (+/- 4%) 

 Délai médian jusqu’au décès : 3,5 mois

 Pronostic neurologique favorable : plus de > 75% des cas 

 Apparition des 1er signes d’amélioration : 8 semaines 

 Hospitalisation longue 

 Revalidation nécessaire 

 Risque de rechute : 25%



Encéphalites à Ac anti-R-NMDA

 Diagnostic aisé

 Découverte récente 

 Curable 

=> Y penser chez les sujets jeunes de sexe féminin, qui présentent un changement 
récent de comportement ou un état psychotique aigu, avec des mouvements 
anormaux, des crises convulsives, une dysautonomie et/ou une hypoventilation 
d’origine centrale 





Encéphalites auto-immunes paranéoplasiques

 Développement rapide des symptômes
 Troubles du comportement ou de l’humeur

 Crises convulsives 

 Troubles de la mémoire 

 Signes d’inflammation dans le LCR
 Pléiocytose lymphocytaire modérée

 Hyperprotéinorachie

 Grande concentration d’IgG et bandes oligoclonales spécifiques

 Modifications de l’imagerie cérébrale et EEG 



Encéphalites auto-immunes paranéoplasiques

 Diagnostic : 

 Ac dirigé contre un Ag du SNC dans le LCR 

 Prise en charge : 

 Corticothérapie

 IgIV

 Plasmaphérèses

 Immunosupresseurs

 Traitement antinéoplasique



Syndrome myasthénique de Lambert-Eaton

 Blocage immunologique des canaux calciques 
voltages dépendants situés sur l’élément 
présynaptique de la jonction neuromusculaire

 Associé à un cancer bronchique dans > 50% des cas

 Clinique : 
 Faiblesse des muscles proximaux

 Atteinte du SNA 

 Diminution des réflexes ostéotendineux

 Ataxie cérébelleuse 



Syndrome de Lambert-Eaton

 Diagnostic :

 Clinique

 EMG : Basse amplitude, réponse décrémentielle à une faible 
stimulation et incrémentielle à une forte stimulation

 Ac circulants anti-canaux calciques voltage-dépendants

 Traitement : 

 Cancer sous jacent

 3,4-diaminopyridine phosphate 



Conclusion

 Rare

 Syndromes Neurologiques paranéoplasiques le + svt 
 Atteinte respiratoire ou neurologique 

 Recherche d’un cancer sous-jacent
Titulaer, Eur J Neurol 2011;18:19-e3 

 Prise en charge 
 Traitement antinéoplasique 
 Traitement immunosuppresseurs
 Plasmaphérèse
 Corticoïdes
 Ig IV 



Merci de votre attention


