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Introduction : Nous rapportons ici le premier patient français avec une polyneuropathie avec anticorps anti-Myelin-
Associated Glycoprotein (PN-MAG) traité par autogreffe de cellules souches hématopoïétiques (ACSH). 

Cas clinique : 
Il s'agit d'un homme de 60 ans aux antécédents de maladie 
thrombo-embolique veineuse sous apixaban et de syndrome 
d'apnée du sommeil. Le diagnostic de PN-MAG associé à une 
gammapathie IgM monoclonale de signification indéterminée 
(MGUS) est posé en 2010 devant une ataxie proprioceptive et 
des paresthésies des pieds apparues en 2009. Une atteinte 
motrice apparaît  rapidement aux membres inférieurs  et le 
patient marche avec une canne et des orthèses de cheville à 
partir de 2012. Le patient est traité  par immunoglobulines 
polyvalentes intraveineuses (IgIV) de 2011 à  2012 sans 
amélioration  clinique. Une atteinte sensitivomotrice des 
membres supérieurs apparaît en 2016, i.e., des paresthésies 
et une amyotrophie des 2 mains associées à un tremblement 
d’action qui conduisent notamment à  la perte de l’écriture. . 
Un traitement par rituximab semestriel est débuté en 2016, 
avec un total de 6 perfusions, sans amélioration  des 
symptômes. 
L’indication  d’ACSH  est retenue après  discussion avec le patient et avec le réseau MATHEC (Maladies auto-immunes et 
thérapies  cellulaires). Le score ONLS (Overall Neurologic Limitation Scale) pré-greffe  était  estimé  à  6 (3+3)/12 et 
l'électroneuromyogramme (ENMG) pré-greffe montrait, outre une polyneuropathie démyélinisante sévère des 4 membres, 
une perte axonale sévère  aux membres inférieurs.   Le pic IgM était  à  1 g/L et les anticorps anti-MAG >70.000 BTU. La 
mobilisation des cellules souches hématopoïétiques fut réalisée en janvier 2020 par cyclophosphamide puis aphérèse suivie 
un mois plus tard par un conditionnement par cyclophosphamide 200 mg/kg et thymoglobuline 6.5 mg/kg puis réinjection 
de cellules souches. Les suites de la greffe ont été simples, sans nécessité de support transfusionnel avec une sortie d’aplasie 
à  J12 post réinjection.  Les complications précoces  (<100 jours après  la greffe) étaient  une infection urinaire à  E. coli 
d’évolution  rapidement favorable après  antibiothérapie  adaptée et une embolie pulmonaire à  l’arrêt de l’anticoagulation 
efficace 3 mois après  la greffe. Le tremblement des membres supérieurs & les paresthésies des deux mains disparurent 
quelques semaines après  la greffe et le patient put à  nouveau boutonner une chemise, ouvrir une bouteille, écrire, 
manipuler des clefs, autant de fonctions qu’il avait perdu avant la greffe (score ONLS 4 (1+3)). Trois ans après  la greffe le 
score ONLS est toujours estimé à 4 (1+3)/12, il n'y a pas eu de récupération aux membres inférieurs, le taux d'anticorps anti-
MAG diminue (17.202 BTU à M12, 28.713 à M24, 59.668 à M36) et le pic IgM disparaît

Discussion : La PN-MAG est la plus fréquente  des neuropathies associées  aux gammapathies monoclonales dont la 
physiopathologie est directement liée à  l l’effet pathogénique des anticorps anti MAG sur la gaine de myéline, suggérant 
l’existence d’un clone B sous-jacent [1]. De ce fait, les traitements les plus utilisés à l’heure actuelle sont dirigés contre la 
lignée B notamment le Rituximab seul, ou en association. Il n’existe cependant pas de traitement clairement codifié  [2]. 
D’autres  thérapies  sont prometteuses, comme les inhibiteurs de Bruton tyrosine Kinase, notamment l’ibrutinib,  par 
analogie avec la maladie de Waldenstrom. Son efficacité est toutefois limitée chez les patients non mutés MYD88 [3] Il 
existe cependant, un certain nombre de patient pour lesquels il n’existe  pas de clone spécifiquement  identifié,  ni de 
mutation MYD88 [4] suggérant un mécanisme polyclonal auto-immun. L'autogreffe de cellules souches hématopoïétiques 
est actuellement possible en 3ème  ligne de traitement dans d’autres  neuropathies dysimmunitaires, notamment les 
polyradiculonévrites  inflammatoires démyélinisantes  chroniques (PIDC) [5]. : L’ACSH  permet une « réinitialisation »  du 
système immunitaire.  Un seul cas de PN-MAG traitée par ACSH a été rapporté jusqu’à présent : le traitement fut efficace, 
mais le patient présenta  une rechute clinique 3 ans après  la greffe [6]. Dans le cas présenté  ici, l’ACSH  a été 
particulièrement efficace, même avec 3 ans de recul.
Conclusion : l’ACSH est une alternative thérapeutique pertinente pour les patients ayant une PN-MAG sévère

Figure 1 : Evolution des scores ONLS et du taux d’Ac anti MAG 
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