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RESUME Introduction. Certaines différences de profils épidémiologique, clinique,
paraclinique et évolutif de la myasthénie auto-immune (MAI) sont de plus en plus décrites
chez les patients selon les origines géographiques. La présente étude a été réalisée afin de
caractériser le profil sociodémographique, clinique et paraclinique dela MAIa Ouagadougou,
au Burkina Faso.

Patients et méthodes. Cest une étude transversale, descriptive, réalisée dans les structures
de santé de Ouagadougou (Burkina Faso), sur une période de 5 ans 6 mois, de mars 2015 a
septembre 2019. Iétude a concerné tous les patients qui avaient une symptomatologie clinique
évocatrice de myasthénie, associée a la présence dans le sérum d’anticorps (Ac) anti-RACh
et/ou d’Ac anti-MuSK et/ou la présence d'un décrément >10 % en électroneuromyographie
et/ou un test thérapeutique positif aux anticholinesthérasiques oraux. Les données
sociodémographiques, cliniques et paracliniques, ont été analysées.

Résultats. En tout 25 patients, soit 15 femmes (60 %) et 10 hommes (40 %), ont été colligés.
La forme de I'adulte jeune avec 20 cas (80 %) était prédominante. Le délai médian entre les
premiers symptomes et le diagnostic était de 26 mois (2 - 217 mois). Une diplopie et/ou un
ptosis (80 %) et une dysphonie (72 %), étaient les présentations cliniques révélatrices les plus
fréquentes. A ladmission, 7 patients (28 %) avaient une forme généralisée modérée (classe
de la Myasthenia Gravis Foundation of America (MGFA) III) et 9 patients (36 %) avaient une
forme généralisée sévere a tres sévere (classemgFA IV a V). Les dosages plasmatiques des
Ac ont été réalisés chez 17 patients (68 %) : les Ac anti-RACh étaient positifs chez 11 patients
(64,7 %) et les Ac anti-MuSK chez 3 patients (14,3 %). La TDM thoracique a objectivé une
hyperplasie du thymus chez 12 patients (48 %), un thymome chez 5 patients (20 %). Une
hyperthyroidie était observée chez 2 patients (8 %).

Conclusion. La MAT a Ouagadougou, au Burkina Faso est marquée par un retard diagnostic,
une prédominance chez la femme jeune, des formes généralisées séveres et une fréquence
élevée des Ac anti-MuSK plasmatiques. Ce profil semble différent de celui des patients
dorigine caucasienne. Des études collaboratives dans la région subsaharienne sur la MAI en
populations générales sont nécessaires.

Mots clés : Myasthénie auto-immune, ClassemgFA IV/V, Ac anti-RACh, Ac anti-MuSK,
Thymome, Hopital, Ouagadougou, Burkina Faso, Afrique subsaharienne
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ABSTRACT Introduction. Certain differences in the epidemiological, clinical, paraclinical
and evolution profiles of autoimmune myasthenia gravis (AIMG) are increasingly described
in patients according to geographic origins. The present study was carried out in order
to help characterize the socio-demographic, clinical and paraclinical profile of AIMG in
Ouagadougou, Burkina Faso.

Patients and methods. This was a cross-sectional, descriptive, multicenter, hospital study
carried out in Ouagadougou (Burkina Faso), over a period of 5 years 6 months, from March
2015 to September 2019. The study concerned all patients who had a clinical symptomatology
suggestive of myasthenia gravis, associated with the presence in the serum of anti-AChR Ab
and/ or anti-MuSK Ab and / or the presence of a >10% decrement in electroneuromyography
and / or a positive therapeutic test for oral anticholinestherasics. Sociodemographic, clinical
and paraclinical variables, were analyzed.

Results. A total of 25 patients (15 women and 10 men), were included. The young adult form
was predominant (20 cases). The median time between the first symptoms and the diagnosis
was 28.4 months +/- 44.8 (2 - 217 months). Diplopia and/or ptosis (80%) and dysphonia
(72%) were the most frequent revealing clinical presentations. On admission, 7 patients
(28%) had a moderate generalized form (MGFA class III) and 9 patients (36%) had a severe
to very severe generalized form (MGFA class IV to V). Plasma Ab assays were performed in
17 patients (68%): anti-RACh Ab were positive in 11 patients (64.7%) and anti-MuSK Ab in
3 patients (14.3%). Thoracic CT revealed thymus hyperplasia in 12 patients (48%), thymoma
in 5 patients (20%). Hyperthyroidism was associated in 2 patients (8%).

Conclusion. AIMG in Ouagadougou, Burkina Faso is marked by delayed diagnosis, a
predominance in young women, severe generalized forms and a high frequency of plasma
anti-MuSK Ab. This profile appears to be different from that of Caucasian patients.
Collaborative studies in the sub-Saharan region on AIMG in general populations are needed.

Keywords: Autoimmune myasthenia gravis, mgFA classe IV/V, Anti-RACh Ab, Anti-MuSK
Ab, Thymoma, Hospital, Ouagadougou, Burkina Faso, Sub-Saharan Africa

INTRODUCTION

La myasthénie (myasthenia gravis) est
une affection auto-immune de la jonction
caractérisée par
fatigabilité et une faiblesse musculaires
saggravant a leffort et cédant au repos, due
a la présence d’anticorps spécifiques dirigés

précoce avec Ac anti-RACh (age de début
des premiers symptomes avant 50 ans), MAI
a début tardif (4ge de début des premiers
symptomes apres 50 ans), MAI avec Ac
anti-RACh, MAI associée au thymome,
MAI avec Ac anti-MuSK, MAI avec Ac anti-

neuromusculaire une

contre les protéines de la membrane post
synaptique de la jonction neuromusculaire:
récepteur nicotinique de Tacétylcholine
(RACh), muscle spécifique kinase (MuSK),
low-density lipoprotein receptor-related
protein 4 (LRP4) (protéine 4 liée aux
récepteurs des lipoprotéines de basse
densité), agrine, titine, ryanodine. Les
patients atteints de MAI sont actuellement
classésen sous-typesbaséssurlaprésentation
clinique et les Ac sériques: MAI a début

LRP4, MAI généralisée séronégatives et
MAI oculaire [9,13].

Son incidence globale moyenne est de 5,3
par million de personnes-années [9]. Selon
la situation géographique, la prévalence
de la MAI varie entre 1,5 et 17,9 cas
/100000 habitants dans les populations a
majorité occidentale [10] ou de 2,19 a 36,7
cas/100000 habitants a travers le monde
[1,9], avec une tendance a l'augmentation
réguliere de la prévalence ces derniéres
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décennies, imputable & une amélioration de
la survie des patients, a l'amélioration des
moyens diagnostics et au vieillissement de
la population [9].

La MALI affecte tous les ages, mais elle est
plus fréquente chez les jeunes femmes et les
personnes agées. Il existe une prédominance
féminine de la maladie avant I'dge de 40 ans,
qui satténue par la suite jusqua l'age de 50
ans; au-dela de 60 ans, les hommes sont
les plus atteints par la maladie [1]. Lage
d’apparition le plus fréquent se situe entre 20
et 39 ans chez la femme [5] et entre 50 et 70
ans chez 'homme [20]. Une augmentation
constante de I'incidence et de la prévalence
de la MAI a début tardif a été constatée
dans les pays occidentaux [27] et asiatiques
[25], ces 3 derniéres décennies, en raison
d'un probable contexte immunologique
particulier, notamment I'augmentation de la
tolérance aux maladies auto-immunes avec
lage et/ou de facteurs environnementaux,
notamment la prolongation de lespérance
de vie dans ces régions [9].

La MALI juvénile, un sous-type de maladie
a début précoce, a une fréquence élevée en
Asie de T'Est (Chine, Taiwan, Japon), ou
jusqua 50% de tous les cas apparaissent
avant l'age de 15 ans, beaucoup dentre eux
avec symptomes oculaires uniquement
[10,35], alors que ce sous-type est plus rare
en Europe et en Amérique du Nord ou il ne
représente que 10 a 15 % des malades [35].

En Afrique subsaharienne (ASS), la MAI est
caractérisée par de longs délais diagnostics,
atteignant en moyenne 24 mois au Sénégal
[34], des difficultés dacceés aux outils
diagnostics, une plus grande fréquence
des formes graves [21]. Certaines études
comparatives aux USA [28] et en Afrique du
Sud [17], et certaines revues systématiques
[9,18], ont rapporté une fréquence plus
élevée des formes a début précoce, une
prédominance plus marquée du genre
féminin, une plus faible fréquence des Ac
anti-RACh, une fréquence plus élevée des
Ac anti-MUSK et une tendance a des formes
plus séveres de la maladie, chez les patients

\

dorigine noire africaine comparés a ceux
principalement dorigine européenne. Ces
observations nous ont conduit a réaliser
la présente étude dont lobjectif était de
caractériser le profil socio-démographique,
clinique et paraclinique de la MAI a
Ouagadougou, au Burkina Faso.

PATIENTS ET METHODES

Cest une étude transversale, descriptive,
multicentrique, ayant concerné toutes les
structures de santé privée et publique de
Ouagadougou, qui a couvert une période de
5ans 6 mois, allant de mars 2015 a septembre
2019.

Avantledébutdelétude, une correspondance
officielle avait été transmise a tous les
médecins exercant dans les différentes
structures sanitaires publiques comme
privées et aux différents responsables
administratifs desdites structures sanitaires
afin qu’ils nous réferent tout cas suspect
de myasthénie (patients présentant une
symptomatologie clinique évocatrice de
myasthénie) ou tout cas de myasthénie
déja confirmée. Sur un total de 368
structures de santé comptabilisées dans
la ville de Ouagadougou (7 hépitaux, 11
centres médicaux urbains et 350 cliniques
et cabinets médicaux privés), nous en
avons sollicité 218 (7 hopitaux, 11 centres
médicaux urbains et 200 structures de santé
privées), parmi lesquelles 199 ont collaboré
et 36 structures nous ont référé des cas
suspects. Les cas confirmés provenaient de
4 hopitaux, 2 centres médicaux urbains et 3
cliniques privées.

Ainsi les patients qui nous ont été référés
ont été régulierement regus en consultation
externe de neurologie dans les 3 principaux
CHU de la ville de Ouagadougou (Burkina
Faso): CHU Tingandogo (CHU-T), CHU
Yalgado Ouédraogo et CHU de Bogodogo.
Les patients qui ne pouvaient faire le
déplacement ont été vus dans la structure
sanitaire de base, aprés déplacement express
du neurologue.
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Ont été inclus dans notre étude tous les
patients qui avaient une symptomatologie
clinique évocatrice de myasthénie, associée
a au moins un des critéres suivants:
présence dans le sérum d’Ac anti-RACh a
un taux > 0,4 nmol/ml (négatif ou douteux
si < 0,4 nmol/ml) et/ou présence d’Ac anti-
MuSK; présence d'un décrément =10 %,
au minimum sur 2 couples nerf-muscle,
lors des stimulations répétitives a 3 cycles/
seconde en  électroneuromyographie,
aprés arrét des anticholinestérasiques
la veille de lexamen; test thérapeutique
par les anticholinesthérasiques oraux
[pyridostigmine  bromide, = comprimés
60mg (Mestinon®) ou ambenonium
chloride, comprimés 10mg (Mytelase®)]
révélant un bénéfice fonctionnel net dans
la vie quotidienne du patient sur une
durée dau moins 14 jours. En tout 78
cas suspects de myasthénie ont bénéficié
d’un test thérapeutique principalement au
pyridostigmine bromide comprimés 60 mg
per os toutes les 4 heures du lever le matin
au coucher nocturne pendant au moins 14
jours.

En tout 96 patients nous ont été référés pour
suspicion de myasthénie.

Nont pas été inclus dans [étude les patients
dont la symptomatologie clinique était
évocatrice de myasthénie, mais non
confirmée par les examens paracliniques et/
ou ne répondant pas au test thérapeutique
par anticholinestérasique oral.

Les dosages des Ac anti-RACh et anti-MuSK
nétant pas réalisables sur place au Burkina
Faso, tous les prélevements de sang en vue
de leurs dosages ont été pratiqués puis
conditionnés au sein d’un seul laboratoire
de référence a Ouagadougou (laboratoire
Philadelphie) disposant d’'une convention
de coopération avec un laboratoire de
référence en France. Par la suite, les
prélevements pratiqués par une équipe de
biologistes expérimentés, ont été envoyés
vers le laboratoire de référence en France,
par vols réguliers. Les dosages proprement
dits des Ac anti-RACh et des Ac anti-MuSK
ont été réalisés au laboratoire de biologie

médiale Cerba en France, selon la méthode
de dosage radio-immunologique pour les
Ac anti-RACh et la méthode denzymo-
immunologie par test ELISA pour les Ac
anti-MuSK.

Les examens d ENMG ont été réalisés dans
les laboratoires de neurophysiologie clinique
des CHU de Tengandogo et de Bogodogo
sur le méme type dappareils de marque
Neurosoft®.

Les variables détude prises en compte
étaient:

- sociodémographiques: age, sexe, délai de
consultation en neurologie;

- cliniques: motifs de consultation
(symptomes/signes myasthéniques),
antécédents médicaux, modes d’installation
(aigu/subaigu/progressif), signes
fonctionnels, délai diagnostic, scores
musculaires ~ moteurs  myasthéniques
(SMM), stades évolutifs selon la Myasthenia
Gravis Foundation of America (MGFA);

- paracliniques: test pharmacologique
au pyridostigmine bromide ou au
ambenonium chloride, dosage sérique des
Ac anti-RACh et anti-MuSK, résultats de
la TDM thoracique (présence ou non d’'une
anomalie du thymus), résultats de 'TENMG,
bilan sérique auto-immun, dosage sanguin
des hormones thyroidiennes, examen
anatomopathologique des pieces dexérese
des anomalies du thymus).

Le score musculaire moteur (SMM) a été
utilisé pour évaluer l'importance de la
fatigabilité musculaire lors de lexamen
clinique initial et ultérieurement lors des
différentes consultations neurologiques de
suivi. Cest un score analytique quantitatif
coté de 0 a 100 points. Lors de lexamen
clinique initial, les patients ont été
subdivisés en 5 sous-groupes de gravité
clinique croissante selon la classification
internationale de lamgFA [18].

[étude a été autorisée par le Comité national
déthique du Burkina Faso. La collecte des
données a été effectuée avec lautorisation
des  administrations des  différentes
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structures sanitaires. Les fiches de collecte
ont été remplies sur place apres avoir obtenu
le consentement des patients ou de leurs
tuteurs légaux; les données recueillies sont
restées confidentielles.

RESULTATS

Durant la période détude nous avons colligé
consécutivement 25 patients, soit 15 femmes
(60%) et 10 hommes (40%), soit un sex-
ratio F/H de 1,5.

La médiane dage lors du diagnostic était
de 27 ans (extrémes: 7 - 59 ans). La tranche
d4ge de 20 a 40 ans lors du diagnostic, avec
17 patients (68 %) était plus représentative.

La médiane dage de début des symptdmes
était de 25 ans (extrémes: 5-56 ans). Lage de
début des symptomes se situait entre 10 et
30 ans chez la majorité des patients, soit 17
patients sur 25 (64 %).

Lage de début des symptdmes se situait dans
la tranche d’age de 5 a 40 ans, chez la quasi-
totalité des femmes, soit 14 patientes (93 %)
sur 15, versus 7 patients sur 10 (70 %) pour
les hommes. Pour la tranche d’age de plus de
50 ans, seuls les hommes étaient représentés
(2 patients sur 10, soit 20 %).

Selon l'age de début, nous avons recensé 3
cas (12 %) de forme juvénile débutant avant
l'age de 15 ans, 20 cas (80 %) de myasthénie
de l'adulte jeune (age de début <50 ans) et 2
cas (8 %) de myasthénie a début tardif (>50
ans) (Fig. 1)
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M Féminin M Masculin
Figure 1: Répartition des patients selon I'dge du
début des symptémes et le genre
Figure 1: Distribution of patients by age of symptom
onset and gender

Descomorbidités médicales étaient présentes
chez 7 patients (28 %), lors du diagnostic. Il
sagissait de l'asthme (2 patients), séquelles
d’AVC, diabéte type 2, HTA, drépanocytose,
hépatite virale chronique B, respectivement
chez un patient chacun. Des antécédents
d’intervention chirurgicale ont été retrouvés
chez 9 patients (36 %).

Aucune notion de cas de myasthénie
familiale na été rapportée dans notre
série. Le délai médian entre le début des
symptomes et le diagnostic était de 26 mois
(extrémes 2 - 217 mois).

Le mode d’installation de la maladie était
subaigu chez 6 patients (24 %), et progressif
chez 19 patients (76 %).

Les circonstances de survenue étaient
connues chez 10 patients (40 %). Il sagissait
du stress et du surmenage physique chez 3
patients (12%) chacun, de traumatisme et
de prise médicamenteuse chez 2 patients
(8%) chacun et du post-partum chez une
patient (4 %).

Les troubles visuels a type de diplopie et/ou
ptosis chez 20 patients (80 %), la dysphonie
chez 18 patients (72%), la dysphagie et la
faiblesse ou fatigabilité des muscles des
membres, respectivement chez 17 patients
(68%) chacun, étaient les présentations
cliniques révélatrices les plus fréquemment
rencontrées (Fig. 2).

Lors de lexamen clinique initial, un
amaigrissement chez 7 patients (28%),
une amyotrophie des ceintures scapulaires
et pelviennes chez 5 patients (20 %) et une

Atteinte faciale [ING_—-:_
Fatigabilité des muscles du cou |EE— — N
Dysarthrie | G——————e
Fatigabilité a la mastication IS
Fatigabilité/faiblesse musculaire —
~_des membres
Dysphagie INEG_—_———
Troubles de la phonation G-
Troubles visuels GO

0 5 10 15 20
Figure 2 : Répartition des patients selon la
présentation clinique révélatrice
Figure 2: Distribution of patients according to the
revealing clinical presentation
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Tableau |: Répartition des patients
myasthéniques selon la sévérité clinique initiale
(lors de I'admission)

Table I: Distribution of myasthenic patients
according to initial clinical severity (on admission)

Une TDM thoracique a été réalisée chez tous
nos patients. Elle a objectivé une hyperplasie
du thymus chez 12 patients (48%), un
thymome chez 5 patients (20 %) et un aspect
normal chez 8 patients (32 %).

Sévérité clinique initiale | Effectifs (n) | % Un examen anatomo-pathologique a
Classe mgFA I 3 12 été réalisé pour 9 patientes (36%) apres
Classe mgFA II 6 24 thymectomie et a permis de retrouver un
Classe mgFA III 7 28 thymome de type A chez 5 patients et une
Classe mgFA IV 5 20 hyperplasie folliculaire chez 4 patients.

ClassemgFA V 4 16 Le dosage des Ac anti-thyroglobuline, anti-
Total 25 100 facteur intrinseque, anti-DNA natifs, anti-

MGFA = Myasthenia Gravis Foundation of America

amyotrophie massétérine et de la langue
chez 2 patientes (8%) étaient les signes
cliniques retrouvés.

Lors de lexamen clinique initial, le score
musculaire moteur (SMM) moyen était de
50,2 points /100 + 10,5 (22-100 points);
il y avait 22 patients / 25 (88%) avec
une forme généralisée contre 3 patients
(12%) qui avaient une forme oculaire.
Selon la classification de lamgFA initiale a
ladmission, 7 patients (28 %) avaient une
forme généralisée modérée (classemgFA
III) et 9 patients (36 %) avaient une forme
généralisée sévere a tres sévere (classe mgFA
IV aV) (Tableau I).

Les dosages plasmatiques des Ac anti-RACh
et Ac anti-MuSK ont été réalisés chez 17
patients (68 %), chacun; ce dosage n'a pas
été effectué chez 8 patients (32%) pour
des raisons d’inaccessibilité financiére. Le
dosage des Ac anti-RACh est revenu positif
chez 11 patients (64,7 %). Sur les 11 résultats
positifs, un (9 %) avait une MAI oculaire et
dix (90 %) une MAI généralisée. Ce dosage
était négatif chez 6 patients (35%) sur
lensemble des 17 patients qui lont réalisé.
Le dosage des Ac anti-MuSK est revenu
positif chez 3 patients (14 %), dont un cas
de double séropositivité des Ac anti-RACh
et Ac anti-MuSK. CENMG de stimulation
nerveuse répétitive a été effectué chez 23
patients (92 %); il a objectivé un décrément
significatif (> 10 %) dans tous les cas (100 %).

nucléaires ont été réalisés chez 9 patients
(36 %) et sont revenus normaux dans tous les
cas. Le dosage des hormones thyroidiennes
a été réalisé chez tous nos patients (100 %)
et a objectivé une hyperthyroidie chez 2
patients (8 %).

Selon T'dge de début de la maladie, 3 sous-
groupes de patients ont été identifiés:

- les patients du sous-groupe infanto-
juvénile représentait 16% de leffectif,
avec une moyenne dédge de 10 ans, sans
prédominance de genre, ne comportait que
des formes focales oculaires ou généralisées
légeéres; les Ac anti-RACh étaient positifs
chez 25 % et les formes séronégatives étaient
notées chez 50 % des cas; la présence d’'une
hyperplasie thymique et dun thymome
étaient retrouvée respectivement dans 50 %
des cas chacun;

- les patients du sous-groupe de la MAI de
‘adulte jeune représentait 76 % de leffectif,
avec une moyenne déage de 26,7 ans, une
prédominance féminine (68 %), des formes
généralisées exclusives (100%) avec une
prédominance des formes généralisées
séveres a tres séveres (68 %), des Ac anti-
RACHh positifs chez 68 % et des Ac anti-MuSK
positifs chez 15 %, une hyperplasie thymique
et un thymome retrouvés respectivement
chez 47 % et 21 % des patients;

- les patients du sous-groupe de la MAI du
sujet agé représentait 8% de leffectif, avec
une exclusivité masculine, une moyenne
d4ge de 53,5 ans, composée exclusivement
de formes généralisées séveres a trés séveres,
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Tableau Il: Caractéristiques des sous-groupes de MAI selon I'dge de début
Table II: Characteristics of AIMG subgroups by age of onset

Caractéristiques MAI infanto-juvénile | MAI de l'adulte jeune MAI du sujet agé
(1-15 ans) (16-50 ans) (>50 ans)
Effectifs 4 patients (16 %) 19 patients (76 %) 2 patients (8 %)

Moyenne d’age

10 ans (4-15 ans)

26,7 ans (18-46 ans)

53,5 ans (52-55 ans)

cas sur 4 (50 %)
thymome: 1 cas sur 4
(25%)

thymus normal: 1 cas
sur 4 (25%)

sur 19 (47 %)

thymome: 4 sur 19
(21%)

thymus normal: 6 sur 19
(31%)

Genre autant de femmes que prédominance féminine: | exclusivement masculine
d’hommes 13 patientes sur 19
(68,4%)
SMM moyen initial 83,7 points sur 100 44,4 points sur 100 39 points sur 100
(30-48)
Classe mgFA initial Toull:4 cassur4 IToulll:6sur19 (31%) |IVaV:2cassur?2
(100 %) IVouV:13sur 19 (68%) | (100 %)
Déficit moteur persistant | aucun 7 cas sur 19 (36,8 %) 1 cas sur 2
Sérologie Ac anti-RACh +:1cas | Acanti-RACh +: 9 cas Ac anti-RACh+: 1 cas
sur 4 (25%) sur 19 (47 %) sur 2
séronégatif: 2 cas sur4 | Ac anti-MuSK +: 3 cas séronégatif: 1 cas sur 2
(50 %) /19 (15 %)
inconnue: 1 cas sur 4 séronégatif: aucun
(25%) Inconnue: 4 cas sur 19
(21 %)
TDM thoracique hyperplasie thymique: 2 | hyperplasie thymique: 9 | hyperplasie thymique: 1

cas sur 2
thymus normal: 1 cas
sur 2

SMM = score musculaire moteur; TDM = tomodensitométrie;

des Acanti-RACh positifs et une hyperplasie
thymique présente, chez 50 % des cas chacun
(Tableau II).

DISCUSSION

La MALI touche tous les ages, mais elle est
considérée comme «une maladie des jeunes
femmes et des hommes agés» [10].

Lage dapparition le plus fréquent se situe
entre 20 et 39 ans chez la femme [5] et
entre 50 et 70 ans chez 'homme [20]. Cage
d’apparition est plus élevé chez les patients
occidentaux que chez les Noirs américains
[31]. En effet, I'age dapparition de la MAI
était de 51,8 ans chez les Américains blancs
versus 33,5 ans chez les Noirs américains

(p<0,0001) [28]. Les séries d'ASS, comme la
notre, avec une moyenne déage de début de
la maladie entre 25 ans et 32 ans [29,30,34],
confirment cette tendance a un début plus
précoce de la MAI dans les populations
noires. La méme tendance est observée
en Chine [35], Singapour [2], Trinidad et
Tobago [23]. Par contre en Iran [32] et aux
Pays-Bas [6], une moyenne d’age de début
apres 40 ans est notée.

Une augmentation constante de la MAI a
début tardif a méme été observée dans les
pays occidentaux [27] et asiatiques [25]
au cours de ces 30 derniéres années. Cette
augmentation a été rapportée a une meilleure
reconnaissance delamaladie,alamélioration
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des tests de diagnostic, aux particularités
immunologiques des personnes dgées ou a
des facteurs environnementaux spécifiques

[9].

Dans les séries occidentales, la courbe d’age
dapparition est constamment bimodale
pour les femmes, avec un pic d’apparition
précoce entre 20 et 39 ans, et un pic
d'apparition tardive, et tend a ne présenter
qu’un seul pic d’apparition tardive entre 50 et
70 ans pour les hommes [9]. Cette tendance
na pas été entierement observée dans notre
étude, notamment I'absence de femmes dans
les tranches d’age d'apparition tardive de la
maladie. Cependant, le pic dapparition
tardive de la MAI semble moins exprimé
chez nos patients africains, au méme titre
que chez les patients japonais, indiens et
chinois atteints de MAI [9,20].

Laprédominance féminine dela MAI est plus
prononcée au sein des populations dorigine
hispanique, asiatique et afro-américaine
comparativement aux populations dorigine
européenne, probablement a cause de leur
prédisposition a développer des maladies
auto-immunes [31]; cette tendance a été
retrouvée dans notre série. Les hormones
sexuelles semblent y jouer un role central et
les cestrogenes semblent en étre le médiateur
principal [10,15].

Lorigine géographique peut ainsi influencer
les caractéristiques sociodémographiques
de la MAI, suggérant que des facteurs
génétiques ou environnementaux/de mode
devie contribuenta un phénotype spécifique,
mais aussi que la MAI peut étre considérée
comme un ensemble de symptdmes associés
a différentes susceptibilités génétiques plutot
quune entité clinique unique. La MAI
surviendrait sur un terrain génétiquement
déterminé (systeme HLA) apres exposition a
divers facteurs environnementaux. Le stress
émotionnel, les traumatismes physiques, le
péripartum, certaines substances chimiques
notamment médicamenteuses, qui figurent
parmi les facteurs les plus fréquemment
incriminés [9,15], ont été retrouvés dans
notre étude.

Les patients atteints de MAI oculaire
et dapparition précoce présentent une
fréquence accrue de maladies auto-
immunes générales et spécifiques dorgane,
en particulier les maladies de la thyroide
[12], tendance effectivement observée dans
notre étude.

Avec un délai médian entre les premiers
symptomes et le diagnostic de 26 mois dans
notre étude, un délai moyen, respectivement,
> 24 mois chez plus 50 % des patients aux
Pays-Bas [4], de 24 mois rapportés au
Sénégal [34], 24 mois chez 80 % des patients
en Italie [24], les patients myasthéniques
accusent effectivement un retard diagnostic,
partout au monde, découlant d’une errance
diagnostique fréquente pouvant sétaler sur
plusieurs années. En effet, la myasthénie,
particulierement  pour le  médecin
généraliste, est mal connue du fait de sa
relative rareté, du caracteére fréquemment
intermittent des manifestations cliniques
et donc de labsence de signes objectifs
au moment de la consultation; le risque
est grand de négliger des symptomes tels
que la fatigue, trop vite mise sur le compte
d’un stress ou d’'une dépression débutante.
Dans notre contexte, lerrance diagnostique
est imputable au long parcours de soins
de plus de 24 mois avant la consultation
neurologique qui garantit le diagnostic
en moins d'un mois. Par contre, certaines
séries rapportent des délais diagnostics
relativement courts de 5 a 6 mois [8], du
fait d'une bonne meédicalisation et d’un
dépistage précoce de la myasthénie par les
médecins.

La symptomatologie clinique initiale
de la MAI, tous ages confondus, débute
habituellement dans 60 a 85% des cas
par une atteinte oculaire, dans 15 a 17%
des cas par une atteinte de la musculature
d’innervation bulbaire ou faciale et dans
10 % des cas par un déficit de la musculature
axiale ou périphérique [8,15,23]. Dans notre
série, le méme profil clinique révélateur a
été observé, cependant a des fréquences
plus élevées pour les atteintes bulbaires et
des membres, liées a des biais d'imprécisions
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danslachronologie del'histoire dela maladie
favorisés par les longs délais diagnostiques
dans notre contexte.

Lors de lexamen clinique initial de nos
patients, jusqua 36% dentre eux avaient
une forme généralisée sévere a trés sévere
(classemgFA IV a V) avec un SMM moyen
initial de 50,2 points /100. Ces données sont
le reflet probable d’un diagnostic tardif aux
stades de gravité maximale de la maladie
pour une bonne proportion des patients,
ou peuvent entrer dans le cadre de la
tendance a une plus grande fréquence des
formes graves de MAI déja observée chez
les noirs américains comparativement aux
américains dorigine caucasienne [28].

Dans la littérature, les Ac anti-RACh
sont retrouvés chez 75% a 90% des MAI
généralisées, et chez 50% a 60% des MAI
oculaires [9,13,35], alors que dans notre
série, les Ac anti-RACh étaient positifs chez
64%. Ce faible taux de séropositivité aux
Ac anti-RACh dans notre étude pourrait
sexpliquer par le faible taux de réalisation
du dosage des Ac anti-RACh, qui nétait que
de 68 % et la non répétition de ce dosage en
cas de séronégativité lors du dosage initial,
du fait de son cotit onéreux. En effet, la
répétition du dosage plasmatique des Acanti-
RACh permet daugmenter son rendement
diagnostic en cas de séronégativité initiale

[3].

Selon certaines études, la fréquence des
Ac anti-MuSK parmi les patients atteints
de MAI est globalement faible dans les
populations caucasiennes, de lordre de
4% [13]. Selon d’autres études, les Ac anti-
MuSK seraient plus fréquents chez les
patients dorigine noire africaine aux USA
[28] et chez les patients dorigine asiatique
[7]. Cette tendance semble confirmée dans
notre étude.

La fréquence des thymomes associés a la
MALI se situe entre 15 a 30 % [22], englobant
ainsi le taux de 20% rapporté dans notre
série. A noter cependant, des taux plus
élevés de thymomes, de 40% au Sénégal
[11] et 50% au Benin et au Gabon [14].

Ces différences de fréquences pourraient
sexpliquent par les différences de profils de
patients myasthéniques selon les études.

Dans notre série, seuls 8% des patients,
essentiellement des enfants, avaient une
forme oculaire pure, alors que la plupart des
études rapportent une fréquence plus élevée
de MAI oculaires au sein des populations
noires [26,31]. Ainsi la MAI oculaire pure
a été rapportée chez 40% des patients a
Trinidad et Tobago [23], 47% des cas en
Tanzanie [19] et 50 % des cas au Nigéria [29],
confirmant la tendance a une plus grande
fréquence de la MAT oculaire chez les sujets
dorigine noire africaine. De méme, la MAI
oculaire est également plus fréquente dans
les populations asiatiques, pouvant atteindre
jusqua 30-56% des cas, avec une nette
prédominance infantile [6,9,20,27,33,35]. A
inverse, cette forme clinique ne représente
que 10 a 15% des cas dans la population
caucasienne [1,9]. La faible fréquence de
la MAI oculaire pure dans notre contexte
pourrait étre due aux retards diagnostics
aux stades généralisés de la maladie, et
au fait que peu de patients consultent le
neurologue du fait du caractere relativement
bénin de la forme oculaire et de la non-
perception par les patients, leur entourage
ou leurs médecins, des symptomes oculaires
de caractere fluctuant comme possiblement
myasthéniques. La faible représentativité de
la MAI a début tardif dans notre contexte
pourrait sexpliquer par lespérance de
vie relativement faible autour de 60 ans
dans notre contexte et les nombreuses
comorbidités associées au vieillissement,
faisant rarement suspecter la myasthénie.
Des études complémentaires en population
contribueront a fournir des données
épidémiologiques plus fiables.

LIMITES ET FORCES DE NOTRE ETUDE

Le faible effectif de nos patients, l'absence
de dosages des Ac anti-RACh, des Ac
anti-MuSK des examens dauto-immunité
plasmatiques  chez une  proportion
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relativement importante de nos patients,
faute de moyens financiers, a pu induire des
biais. Labsence de dosage plasmatique des
Ac chez 32 % des patients a ainsi pu induire
des biais dans la répartition des sous-groupes
sérologiques de patients myasthéniques
dans notre étude. De méme, le caractére
hospitalier de notre étude, a pu induire un
biais de sélection des cas les plus graves aux
dépens des formes cliniques oculaires pures
ou généralisées légeres.

Ces limites sont cependant largement
contrebalancées parles forces de notre étude :
la réalisation des dosages plasmatiques des
Ac en utilisant les approches recommandées

dans le méme laboratoire pour la
majorité de nos patients; la combinaison
des criteres diagnostiques  cliniques,

électrophysiologiques et biologiques pour
la majorité de nos patients; le caractere
multicentrique de Iétude,...malgré les
difficultés liées a notre contexte de pays a
faible revenu.

CONCLUSION

Notre étude révele que la MAI a
Ouagadougou au Burkina Faso, est une
affection prédominante de la jeune femme,
marquée par un retard diagnostic du fait
d’'une longue errance diagnostique, une
fréquence élevée des formes généralisées
séveres contrastant avec une faible fréquence
des formes oculaires et juvéniles, un faible
accés aux examens immunologiques, une
fréquence élevée des Ac anti-MuSK. A
lexception de la rareté de la forme oculaire
pure, notre étude confirme que le profil
épidémiologique, clinique et paraclinique

des patients atteints de MAI dorigine noire
africaine semble différent de celui des
patients dorigine caucasienne, déja décrit
dans la littérature. Ces constats suggeérent
que la MAI est une entité hétérogéne
associée a  différentes  susceptibilités
génétiques et environnementales. Des
études complémentaires multicentriques
collaboratives dans la région subsaharienne
sur la MAI sur de grands effectifs en
population sont nécessaires afin daffiner ces
données préliminaires.
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