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Structure des noeuds
de Ranvier

Années 2010 découverte d’anticorps dirigés contre le noeud ou le paranceud
chez des patients PIDC
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PIV-spectrin all-spectrin/ glI-spectrin

PIDC : polyradiculonévrite inflammatoire

démyélinisante chronique
Sarrailh et Devaux 2013, Querol, 2017 3
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Faiblesse musculaire symétrique proximale et distale
Atteinte sensitive

Ataxie

ENMG :
Vitesse de conduction motrice réduite
Latences prolongées de I'onde F

Blocage de la conduction

Biopsies nerveuses : démyélinisation et/ou remyélinisation (non fait en
pratique)

Protéinorachie élevée

Miura 2015, Devaux 2016, Delmont 2017, Cortese 2019




Jne classification baseée sur
‘auto-immunite

Recommandation EFNS/PNS 2021 sur les PIDC :

Création du groupe des nodopathies auto-immunes
distinct des PIDC

[ Ac anti-CNTN1 Ac anti-Nfasc186 ]

[ Ac anti-CASPR1 ] [ Ac anti-Nfasc155 ]

<15 % des PIDC

Spécificité clinique / ENMG / thérapeutique



Les anticorps anti-Nfasc155
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Koneczny 2018, Jun-ichi Kira 2019 6



_es anticorps anti-Nfasc186,

Pan-neurofascine
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D Fibronectin type 1l domiain

e Forme * |gG4 +/- 1gG3

agressive pathogénes
e Atteinte rénale Nfasc186

e Altération des
noeuds et para-
noeuds

|:| hucin domain

Emilien Delmont 2017, Jun-ichi Kira 2019 7



Les anticorps anti-CASPR1

CASPR1
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Cortese 2019, Hidenori Ogata 2020, Elba Pascual-Goni 2021 8



Les anticorps anti-CNTN1

CNTN1
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Hidenori Ogata 2020, Elba Pascual-Goni 2021 9



“ Doser les anticorps en

pratique...

Dosage réalisé 'APHM :
Laboratoire d’'immunologie Hopital |a
Conception H6pitaux
Joseph Boucraut, Emilien Delmont Universitaires
de Marseille

ap-
hm

Routine :
Cytomeétrie en flux
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HEK transfectées
Nfasc155

Noeud de Ranvier

HEK transfectées
Nfascl55

i N 2 e

Noeud de Ranvier

5 -

CIDP1 IgG4




/

(¥

Nerf sciatique de rat :
Colocalisation
Nfascl55 et
Anti-Nfasc155
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Nerf sciatique de rat :
Marquage des nceuds
et para-noeuds
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