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Dysautonomie

 Ensemble des troubles dus a un dysfonctionnement du systeme nerveux
autonome

* polymorphisme clinique : atteinte visceres, coceur, muscles lisses & certains
elements du revétement cutané

* hypotension orthostatique ++

Article:
Primary Sjogren’s syndrome presenting with generalized autonomic failure

R. Sakakibara, S. Hirano, M. Asahina, S. Sawai,
Y. Nemoto, A. Hiraga, T. Uchiyama and T. Hattori

European Journal of Neurology 2004, 11, 635-638



Syndrome de Sjogren (syndrome sec)

e Atteinte auto-immune multi-systeme

* Hypofonction des glandes exocrines : (Vitali et al., 2002)
e Gl. lacrimales : keratoconjunctivitis sicca
e Gl. salivaires: xerostomia

* 90% femmes de 50-60 ans (Fox, 2005)

* Divison historique (Shiboski et al., 2012)
* Syndrome « primaire » = présent seul
e « secondaire » = associé a une maladieauto-immune

. %rg{))témes associés a d’autres maladies -> diagnostique lent (~4 ans) (Sjogren foundation,

 Implication neurologique :10 - 42% des cas (Alexander, 2002)
& dysautonomie, mais manque de neuropathie sensitive tres rare (Sakakibara et al., 2004)



Dysfonctionnement du SNA : Symptémes

* Patiente, en bonnesanté < 64 ans, pas de médicaments affectant le SNA

e 11 ans de suivid’histoire

Parasympathique (PS)
Sécheresse de la bouche - Nerf auriculo-temporal pour la parotide
-> glandes salivaires -Corde du tympan pour les glandes submandibulaires et sublingale
-Sympathique (S): Fibre du ganglion cervical sup
Sécheresse des yeux
-> glandes lacrymales
Douleurs des yeux
-> dilatationtrop importante
Constipation: motilité PS : Motilité intestinale: Nerfvague et Nerf Pelvien
intestinale
Vertiges : hypotensionart. S

Pollakurie et Urgenturie S Nerfs Hypogastriques

PS : Nerf intermédiaire de Wrisberg

S : Nerf Cilliaire long issu du Nerf occulomoteur Il

hyposudation S Nerfs spinaux




Test d'Inclinaison (Head-up Tilt Test)

But: rechercher |'origine sympathique/parasympathique
des vertiges et syncopesliées a |'orthostatisme

Principe: Reproduire les perturbations observées a

la station debout
--> patient en décubitus dorsal, table inclinée a 70°

Grandeurs mesurées:
- PA systolique
- PA diastolique

- Fréquence cardiaque

Paul C. et al., 2013



Physiologie d'orthostatisme

Conséquences :

Chronologie ~— 3 minutes —>
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http://www.bio-top.net/Terminologie/B/baro.htm



Test d'inclinaison: résultats

PAS: Ch ute 5 1 mm Hg : .r\').\"\'lnlilg.' pressure lmmHIj )
PA (mmHg) / J1astohc pressure (mmHg)
(N <20m m H g) FC (S.l.) —&— Heart rate (/min.)
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."ca use ? Figure 1 Result of head-up tilt test.
Sakakibara R. et al., 2004




Hypersensibilité de dénervation

Dénervation = perte de |'innervation normale d'un muscle ou
d'un organe

Conséquences:
* augmentation du nombre de récepteurs
* diminution des mécanismes de régulation

—> HYPERSENSIBILITE au nheuromédiateur concerné



Test exploitant I'hypersensibilité de dénervation

1. Test de la fonction pupillaire

T 4 .
centrevisionbretagne.com/Moyensanesthesiques

* Instillation de noradrénalinea 1,25% dans les deux yeux L -

- dilatation excessive de la pupille des yeux droit et gauche IR S CEl At S
 Instillation de cocaine (=inhibiteurde la recapture de la noradrénaline)

—>dilatation normale des deux pupilles



Test exploitant I'hypersensibilité de dénervation
2. Test de la fonction cardiovasculaire

e Etude de l'activité pré-synaptique:
Scintigraphie cardiaque via le 123*|-MIBG
Ratio coeur/meédiastin de 1,37 (N >2)

--> pas assez de recapture nerveuse

e Etude de l'activité post-synaptique :
Injection de norépinéphrine
Augmentation ++ de PA de 27mmHg
--> trop de récepteurs musculaires




Test a la pilocarpine

* Pilocaprine: Substance parasympathico-mimeétique

* Installation du goutte de pilocaprine dans l'ceil (0,125%)
- Réponse normale: Pas de myosis
- Réponse anormale : Myosis

NN 0.1% Pilocarpine

Benjamin R. et al. 2012



Conclusion

Question : Le Syndrome de Sjogren pourrait-il étre lié a |'atteinte du
SNA ?

Réponse : OUI

Patiente : Sjogren associé a dénervation coeur & organes digestifs &
urinaires ( (IND ,«‘ M=
--> atteinte CENTRALE du SNA Wi N e

http://www.futura-sciences.com/ system nerveux autonome
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