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les neuronopathies sensitives

• une entité neurologique spécifique

– atteinte sensitive pure, non longueur-dépendante, ROT altérés

– conduit souvent à une perte d’ambulation

– étiologies spécifiques



physiologie & physiopathologie
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quelques caractéristiques du ganglion sensitif postérieur

• une vascularisation dense & des capillaires fenêtrés

– réseau capillaire dense: région anatomique fortement vascularisée

– capillaires perméables aux toxiques & aux anticorps

• les neurones en T: de très grandes cellules avec des besoins énergétiques importants

– longueur axones souvent > 1 mètre

– grande sensibilité aux carences énergétiques: mitochondrie, vitamines



Les ataxies sensitives par atteinte des voies proprioceptives conscientes.

Ataxie statique

- Mauvaise perception du sol

- Peu d'oscillations autour de la position d'équilibre. Pas de danse des tendons

- Chute brutale immédiate non latéralisée lors de la fermeture des yeux (signe de 

Romberg proprioceptif)

Ataxie locomotrice

- Démarche talonnante : le malade lance brusquement la jambe et pose le pied 

par le talon (il « ne sait plus » où se situe son pied dans l'espace par rapport au 

sol)

Marche proprioceptive 

- Aggravation des troubles de la marche à l'occlusion des yeux et dans l'obscurité

Ataxie cinétique

- Oscillations avec rattrapage lors du maintien des attitudes

- Brusquerie du geste volontaire lors des épreuves doigt-nez, talon-genou ; 

mauvaise direction du geste compensée par des manœuvres de rattrapage (sous 

contrôle de la vue)

- Aggravation de la dysmétrie lors de la fermeture des yeux.

- La « main instable ataxique » est pseudo athétosique : les doigts sont animés 

de mouvements reptatoires, aggravés par l'occlusion des yeux, mais 

disparaissant ou très atténués lorsque la main repose sur un plan (qui supprime la 

pesanteur)
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neuronopathies sensitives acquises
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ganglionopathies acquises

• la plus fréquente: sels de platine

• quelques repères pratiques

– homme, fumeur, > 50 ans: pensez paranéoplasique!

– femme, < 50 ans: pensez GSS!

– toujours penser à la carence en vitamine B12!











neuronopathies sensitives génétiques
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ganglionopathies héréditaires

• la plus fréquente:

– ataxie de Friedreich (FRDA):

• syndrome cérébelleux

• syndrome pyramidal

• pied creux

• scoliose

• cardiomyopathie



maladie de Friedreich tardive: 

attention aux LOFA & VLOFA!

• formes tardives (LOFA) > 25 ans

• formes très tardives (VLOFA) > 40 ans



autres ganglionopathies héréditaires

• maladies mitochondriales:

– syndrome SANDO -gène POLG

– autres gènes possibles, e.g. TWINKLE

• déficit en vitamine E (AVED):

– cardiomyopathie

– syndrome cérébelleux

– rétinite pigmentaire

• le CANVAS



ganglionopathies mitochondriales –gène POLG
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le CANVAS

• Cerebellar Ataxia with Neuropathy & Vestibular 

Areflexia Syndrome

• autosomique récessif

• début après 50 ans: ataxie proprioceptive

• discrets signes vestibulaires et/ou cérébelleux

• premier signe clinique: toux chronique

• diagnostic: expansion intronique AAGGG gène RFC1





le FXTAS

• 81% des FXTAS ont une PN

• 56% de ces PN sont des ganglionopathies



ganglionopathies héréditaires « traitables »

• ataxie de Friedreich: omaveloxolone -SKYCLARYS

• déficit en vitamine E (AVED): vitamine E

• abétaliprotéinémie: supplémentation vitamines
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neuronopathies sensitives:
prise en charge
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