D ENCEPHALOMYELITE

A\ \}f
u\gv‘ \\)/\)j

j_

e
v

MYALGIQUE

_—
|

\

./ \ I ’
>’ Adultes et enfants

Manuel
du consensus
international
a l'usage
des médecins

Comité du consensus
international

Editeurs :
Bruce M. Carruthers, M.D., C.M., FRACP(C)

M.I. van de Sande, B. Ed. * *

o K




Comité du consensus international sur ’encéphalomyélite myalgique

Carruthers, Bruce M., M.D., C.M., FRCPC ; clinicien : médecine interne, spécialisation EM
Sans affiliation, Vancouver, Colombie-Britannique, Canada

van de Sande, Marjorie ., B.Ed. ; éducatrice
Sans affiliation, Calgary, Alberta, Canada

De Meirleir, Kenny L., M.D., Ph.D. ; clinicien et chercheur : physiologie et médecine
Professeur : physiologie et médecine, Vrije Universiteit Brussell, Bruxelles, Belgique
Directeur : Himmunitas Foundation, Bruxelles, Belgique

Klimas, Nancy G., M.D. ; clinicienne et chercheuse : microbiologie, immunologie, allergologie
Professeure de médecine et directrice : Institute for Neuro-Immune Medicine, Nova Southeastern University,
Ft. Lauderdale-Davie, Floride, E.-U.
Directrice : GWI and CFS/ME Research Center, Miami Veterans Affairs Medical Center [centre de recherche sur le
syndrome de la guerre du Golfe et sur 'EM/SFC, Centre médical pour les vétérans], Miami, Floride, E.-U.

Broderick, Gordon, Ph.D. ; chercheur : biologie systémique, immunologie mathématique, génomique
informatique — EM, SFC, syndrome de la guerre du Golfe
Professeur agrégé : médecine pulmonaire, faculté de médecine et d’art dentaire, University of Alberta,
Edmonton, Alberta, Canada

Mitchell, Terry, M.A., M.D., FRCPath ; clinicien : médecine interne — physiopathologie et hématologie
Hématologiste a la retraite avec 28 ans d’expérience en EM et SFC, Suffolk, Royaume-Uni

Staines, Don, MBBS, M.S.P., FAFPHM (médecine en santé publique), FAFOEM ; médecine en santé publique,
médecine professionnelle et environnementale, chercheur
Médecin en santé publique : Gold Coast Public Health Unit (unité de santé publique Gold Coast), Robina, Queensland
Professeur associé : faculté des sciences de la santé et de médecine, Bond University, Robina, Queensland
faculté de médecine, Griffith University, Southport, Queensland, Australie

Powles, A. C. Peter, MBBS, FRACP, FRCPC, ABSM; clinicien : médecine interne : médecine du sommeil, pneumologie
Professeur émérite : division de pneumologie, département de médecine, McMaster University, Hamilton, Ontario
Consultant en troubles du sommeil : St. Joseph’s Healthcare, Hamilton, Ontario, Canada
Diplomate : American Board of Sleep Medicine

Speight, Nigel, M.A., M.B., B.Chir., FRCP, FRCPCH, DCH ; pédiatrie
Pédiatre clinicien a la retraite avec une longue expérience de I'EM et du SFC
Durham, Royaume-Uni

Vallings, Rosamund, MNZM, M.B., B.Sc., MRCS, LRCP; clinicienne : soins primaires, spécialisation EM
Howick, Nouvelle-Zélande

Bateman, Lucinda, M.Sc., M.D. ; clinicienne : médecine interne, spécialisation EM et fibromyalgie
Fatigue Consultation Clinic, Salt Lake City
Affiliation hospitaliere, Utah : Salt Lake Regional Medical Center
Chargée de cours auxiliaire : département d’anesthésiologie et département de médecine familiale et
préventive, University of Utah, Salt Lake City, Utah, E.-U.

Bell, David S., M.D., FAAP ; clinicien et chercheur : pédiatrie
Pédiatre clinicien a la retraite, avec une longue expérience de I’'EM et du SFC, Lyndonville, New York
Département de pédiatrie, State University of New York (Buffalo), New York, E.-U.

Suite des auteurs et affiliations en troisiéme de couverture




ENCEPHALOMYELITE MYALGIQUE - Adultes et enfants
Manuel du consensus international
a l'intention des médecins

Auteurs - comité du consensus international sur [I'encéphalomyélite myalgique:
B.M. Carruthers, M.l. van de Sande, K.L. De Meirleir, N.G. Klimas, G. Broderick, T. Mitchell,
D. Staines, A.C.P. Powles, N. Speight, R. Vallings, L. Bateman, D.S. Bell, N. Carlo-Stella, J. Chia,
A. Darragh, A. Gerken, D. Jo, D. Lewis, A.R. Light, K. Light, S. Marshall-Gradisnik, J. McLaren-
Howard, I. Mena, K. Miwa, M. Murovska, S. Steven

Co-éditeurs : Carruthers B. M. & van de Sande M. I.
© Carruthers & van de Sande. 2012

Le présent manuel est un document éducatif a usage non lucratif.
Dans le cadre de nos efforts pour améliorer la compréhension de 'EM et promouvoir la cohérence internationale
en matiére d’optimisation de son identification clinique et de son traitement, le téléchargement, la mise en ligne
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aucune forme de paiement ou cachet.




ENCEPHALOMYELITE MYALGIQUE - Adultes et enfants
Elaboration du manuel du consensus international sur ’encéphalomyélite myalgique (EM)

Le comité du consensus international, formé de cliniciens, de chercheurs, de professeurs d’université et d’'une éducatrice
non affiliée, représente une diversité de compétences, de spécialités médicales et de régions géographiques. Au total, les
membres de ce groupe ont :

¢ diagnostiqué, traité ou les deux, plus de 50 000 malades souffrant d’'EM ;

* plus de 500 ans d’expérience clinique ;

* environ 500 ans d’expérience de I'enseignement ;

* rédigé des centaines de textes pour des publications a comité de lecture ainsi que des chapitres ou des manuels

médicaux complets ;
e certains d’entre eux étaient des co-auteurs de critéres antérieurs.

Le Consensus international et le présent manuel s’appuient sur la richesse de leur expérience et de leurs connaissances.
De plus, une échelle internationale des symptémes est en préparation, pour compléter les criteres et faciliter le choix des
malades participant a des études de recherches.

Manuel du consensus : les auteurs, issus de douze pays, sont arrivés a un consensus unanime en s’inspirant de la méthode
Delphi.

Critéres du consensus international (CClI)

Probléme

L’expression syndrome de fatigue chronique (SFC), formulée dans les années 1980, a perduré a cause du manque de
connaissance de ses agents étiologiques et de sa physiopathologie. L'usage des termes SFC ou EM/SFC pour décrire des
états extrémement divers a fait naitre beaucoup de perceptions erronées. Les sous-ensembles de malades peuvent aussi
bien comprendre des cas graves, incapables de quitter leur lit ou de se prendre en charge, que des cas de fatigue
généralisée ou méme, selon les criteres de Reeves, sans symptome physique. Le besoin de dissiper la confusion créée par
ce mélange de populations diverses et parfois trop inclusives en un ramassis hétéroclite intitulé syndrome de fatigue
chronique se fait cruellement sentir. C'est selon nous la cause principale de la dilution et de I'incohérence des résultats des
recherches, qui nuit aux progres, favorise le scepticisme et gaspille les modestes fonds destinés a la recherche.

Solution

La justification pour I'élaboration du CCl était de tirer parti de la recherche actuelle pour trouver les anomalies objectives,
mesurables et reproductibles qui refletent directement les éléments interactifs et régulateurs de la physiopathologie sous-
jacente de I'EM. Le CCI sélectionne spécifiquement des malades présentant une neuropathologie multisystémique, avec
un seuil pathologiquement faible de fatigabilité physique et mentale en réaction a I'effort. Les études avec test-retest
cardiopulmonaire ont confirmé de nombreuses anomalies post-effort. Les symptémes des critéres sont obligatoires et
identifient les malades aux déficiences physiques, cognitives et fonctionnelles plus marquées. Ces criteres améliorent la
stratégie fructueuse des critéres canadiens regroupant des symptémes par catégorie afin d’identifier les périmétres de la
pathologie. Ils conviennent a I'usage clinique et a la recherche.

1. Nom : encéphalomyélite myalgique, terme créé dans les années 1950, est le terme le plus exact et le plus approprié
parce qu’il reflete la physiopathologie multisystémique sous-jacente de la maladie. Notre comité recommande son
utilisation exclusive pour identifier les cas répondant a ces criteres parce qu’une maladie particuliere ne devrait porter
gu’un seul nom. Un diagnostic porté a partir d’autres criteres, plus larges ou différents ou hybrides (Oxford, Reeves,
London, Fukuda, criteres canadiens, etc.), devrait étre revu a partir de ceux-ci. Les cas qui y répondent sont des cas
d’EM, les autres conservent la classification, plus large, du SFC.

2. Retirer de la classification plus large du SFC les cas conformes aux CCI. La raison d’étre d’un diagnostic, c’est la clarté.
Les symptomes des critéres, par exemple les caractéristiques réactions post-effort anormales, peuvent distinguer 'EM
de la dépression ou d’autres états de fatigue. Retirer 'EM de la collection des états regroupés dans le terme générique
SFC est une question de bon sens, mais aussi de conformité a la régle de classification de I’'OMS, suivant laquelle une
maladie ne peut étre classée sous plus d’une rubrique. Le comité ne rejette pas les larges composantes des maladies
de fatigue ; ses critéres viennent plutdt raffiner la stratification des malades. A mesure que la recherche reconnaitra et
documentera d’autres sous-groupes de malades, ces cas seront a leur tour a retirer de la catégorie plus générale.

(Suite page iv)
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3. Recherche portant sur 'EM : la fagon logique de faire avancer la science, c’est de choisir un groupe de malades
relativement homogeéne a étudier pour trouver des mécanismes biopathologiques, des biomarqueurs et des processus
morbides spécifiques, en le comparant aussi a d’autres groupes. Il est contre-productif de se baser sur des critéres non
uniformes et trop inclusifs pour chercher a comprendre la physiopathologie de I'EM si jusqu’a 90 % des cas inclus dans
un groupe de recherche ne répondent peut-étre pas aux criteres (Jason, 2009). La recherche qui porte sur d’autres
maladies avec fatigue, comme le cancer et la sclérose en plaques, s’effectue sur des malades qui en souffrent. A
I’'heure actuelle, il est urgent que la recherche sur I’'EM porte sur des malades qui en souffrent vraiment.

4. Confirmation de la recherche : quand la recherche portera sur des cas conformes aux CCl, certains résultats obtenus
auparavant en se fondant sur des critéres plus larges seront confirmés ou infirmés. On pourra ainsi valider la
conclusion suivant laquelle I'EM est un diagnostic différentiel, comme I'est la sclérose en plaques, ou bien un sous-
groupe du syndrome de fatigue chronique.

5. Mettre I'accent sur I'efficacité du traitement: quand on comprendra mieux les mécanismes biopathologiques, les
biomarqueurs et les autres composantes physiopathologiques de I'EM, la recherche pourra se pencher davantage sur
I’'amélioration et I'efficacité du traitement.

Manuel du consensus international

Probléme

Les critéres trop inclusifs ont créé des perceptions erronées et nourri le scepticisme ; ils ont eu un impact négatif majeur
sur I'image de I'EM au sein de la collectivité médicale, des malades, de leurs familles et du grand public. Certaines écoles
de médecine ne la mettent pas au programme, si bien que les progrés scientifiques tres significatifs et les protocoles de
diagnostic et de traitement restent inconnus de beaucoup de médecins trop occupés, qui en ignorent la complexité et la
gravité. Des malades restent sans diagnostic ni traitement ; on les fuit, on les ignore.

Solution

Ce manuel a été élaboré pour fournir a la médecine clinique une référence compléete et d’utilisation facile pour I'EM. I
comprend un résumé concis des notions actuelles de physiopathologie sur lesquelles se fondent les critéres. Sa fiche tres
compléte pour I’évaluation clinique et le diagnostic rend possible un diagnostic clair et cohérent des malades, adultes et
enfants, partout dans le monde. Ses lignes directrices pour le traitement et la gestion proposent une approche de soin
holistique personnalisée, avec des suggestions de produits pharmaceutiques et de moyens non pharmaceutiques. Ses
stratégies d’autothérapie comportent des recommandations, notamment pour la conservation de I'énergie et pour
I’alimentation. Enfin, il se penche sur I'éducation des malades jeunes.

Il est précisément congu pour les soins cliniques de premiére ligne, ainsi que pour les spécialistes en médecine interne, ce
qui ne 'empéche pas d’étre utile dans d’autres spécialités. Les facultés de médecine sont fortement encouragées a le
mettre au programme.

Il représente la somme de la sagesse et de I'expérience collectives des membres du comité, qui y font partager la
compréhension de cette maladie complexe qu’ils ont acquise par la recherche et par des centaines de milliers d’heures
d’investigation clinique.

Le comité s’attend a ce que ce manuel soit une source de progrés en améliorant la clarté et la cohérence du diagnostic et
du traitement de I'EM partout dans le monde.

Remerciements

Malades : le comité remercie sincerement les malades et leurs familles pour leur participation et leur soutien, tant en
clinique que dans le cadre des recherches décrites ici et sur lesquelles se basent les lignes directrices a l'usage de la
pratique médicale.

Anne-Marie Woynilowicz Kemp, B.A., M.Ed. ; David Kemp, B.A., M.Ed. : lecture d’épreuve

Ce manuel sera mis a jour en temps opportun.

Liste des auteurs et de leurs affiliations : pages couvertures intérieures.
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Un comité de consensus international a été formé pour élaborer des critéres de diagnostic internationaux’, ainsi qu’un
manuel a l'intention de la pratique médicale qui présente les critéres eux-mémes ainsi que la physiopathologie et les
protocoles de diagnostic et de traitement de I'encéphalomyélite myalgique (EM) a partir des connaissances et de
I'expérience clinique actuelles.

Objectif : améliorer la compréhension de I'EM et promouvoir la clarté et la cohérence, pour en optimiser

I'identification clinique et le traitement partout dans le monde.

Groupes cibles : pratique et étude de la médecine de premiere ligne, de la médecine interne, du traitement de la
douleur et d’autres spécialités.

Encéphalomyélite myalgique (EM) : maladie acquise, complexe, multisystémique

Physiopathologie : dysfonctionnement et dérégulation en profondeur du systéeme de commande neurologique,
causant des défauts de communication et d’interaction entre le systéeme nerveux central et les autres grands
systemes organiques — plus particulierement immunitaire et endocrinien — ainsi qu’un dysfonctionnement du
métabolisme énergétique et du transport ionique dans les cellules, et finalement des déficiences cardiaques.

Symptome essentiel : un seuil pathologiquement faible de fatigabilité, qui se caractérise par I'incapacité de produire
au besoin une quantité d’énergie suffisante. Réponses indésirables a I'effort normal, objectives et mesurables,
causant épuisement, faiblesse extréme, aggravation des symptomes, avec une longue période de récupération.

Note : encéphalomyélite myalgique (EM) est le terme recommandé pour les cas qui répondent aux critéres.

C|aSSIflcatl.On o encephalomye.lite myalgique .est clgssee parmi les maladies Encéphalomyélite myalgique :
neurologiques par 'OMS depuis 1969. L'organisme stipule qu’on ne peut classer maladie neurologique
une méme pathologie sous plus d’une rubrique parce que, par définition, les CIM G93.3 (OMS)
différentes catégories et sous-catégories doivent rester mutuellement exclusives.

Il est donc essentiel que les cas répondant aux CCl pour I'EM soient retirés des groupes trop inclusifs.
Epidémiologie
Prévalence : ~ 0,4 — 1%>>
* affecte tous les groupes d’age, y compris I'enfance, indépendamment de la race, de |'origine ethnique ou du

statut socio-économique ;

* apparition le plus généralement entre 30 et 50 ans ; EM: e généralement sporadique
* prévalence plus grande chez les femmes. e endémique
Pronostic o épidémies trés dispersées

* Al'heure actuelle, on ne connait pas de reméde.
* L’intervention précoce et les stratégies de traitement appropriées peuvent atténuer la gravité des symptomes.
* Le rétablissement complet de la santé et du fonctionnement pré-morbides sont rares”.
* Le pronostic individuel est impossible a prédire avec certitude.
Maladie chez les enfants : la maladie peut affecter gravement les enfants.
* Les enfants dont les symptomes sont moins graves sont plus susceptibles de connaitre une rémission que les adultes.
Etiologie
Facteurs prédisposants : multifactoriels, plutot variables selon les individus
1. Prédisposition génétique : vulnérabilité plus grande associée a :

* modifications de I'expression génique: neurologiques, hématologiques, métaboliques, sensorielles,
endocriniennes, cardiovasculaires, maladies, fonctions et réactions immunologiques, infection, inflammation,
cancer, mort des cellules®™ ;

* des agrégats de données géniques combinées semblent indiquer des sous-types génomiques et des liens
avec des maladies distincts™* 3 ;

* des études menées sur des jumeaux et des familles indiquent une augmentation de I'incidence de I'EM dans
la famille, jusqu’a la troisieme génération“.

Les facteurs environnementaux peuvent avoir plus d’influence que la prédisposition génétiquels. L’existence d’épidémies
conforte I'idée d’une cause infectieusele.

2. Evénements environnementaux avant 'apparition de la maladie pouvant altérer les systémes neurologique et
immunitaire et augmenter la vulnérabilité a I'infection : @ infection mineure ® immunisation e exposition a de nouveaux
agents infectieux, surtout lors d’'un voyage ou aprés une récente infection @ eau contaminée @ air recyclé en avion
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causaux e Phases

e Facteurs

INTRODUCTION

PHYSIOPATHOLOGIE

Evénements déclenchants et facteurs causaux : la plupart des malades menaient

ENCEPHALOMYELITE MYALGIQUE — Adultes et enfants

e transfusion de sang @ anesthésie ® produits chimiques toxiques ® métaux lourds e traumatisme physique
. o , . . . . .e17-23
grave : coup du lapin, Iésion médullaire, chirurgie ® stress psychologique excessif

Enquéte sur I’apparition

une vie saine et active avant I'apparition de la maladie. Des épidémies de par le 1000" malades
monde confortent I'idée d’une cause infectieuse. Les premiers symptomes | 75,6 %: seulement infection
évoquent généralement un processus infectieux. ou infection + 1 facteur :
Agents infectieux associés a 'EM exposition environnementale,

. , . . . 27 . N . 28, 29 traumatisme physique,
Virus : e entérovirus ® virus Epstein Barr®’ @ virus-herpés humain 6 et 7 vaccinations AT

. cytomégalovirus30 ® parvovirus B19* autres facteurs de stress
Bactéries : chlamydophila pneumoniae32 ° mycoplasmes33 e Coxiella burnetii®’ Vernon S.D., Ass.amér. CFIDS
Il nest pas clair si les agents infectieux sont la cause de I'EM, ou bien s’ils sont
opportunistes et se sont développés a cause des déficiences du systéme immunitaire. Aucun virus unique n’a pu étre
relié a la totalité des cas. Une étude prospective a montré que, six mois aprés une infection grave causée par les virus
Epstein-Barr, Coxiella burnetii ou de la riviere Ross, 11 % des malades souffraient du SFC*, ce qui conforte la présence
de sous-groupes de 'EM. Le dépistage des anticorps de plusieurs virus a montré des relations particulieres aux sous-
types pour le virus Epstein-Barr et I'entérovirus, deux des plus courants déclencheurs infectieux de rEM”.

24-26

Processus étiologique possible : de plus en plus de données probantes suggérent, comme cause primaire de
I’'EM, des virus neurotropes qui infecteraient des cellules neurologiques et immunitaires et endommageraient les
capillaires et les micro-artéres du lit vasculaire du systeme nerveux central, causant ainsi des |Iésions cérébrales
diffuses. Il se peut que l'infection initiale cause une profonde dérégulation des voies du systeme immunitaire, qui
devient chronique ou cause I'auto-immunité, méme aprés la réduction de la charge infectieuse™.

Phases de ’'EM

1.

Début de I'infection/phase aigué < 6 mois : dans la plupart des cas, la maladie apparait de facon aigué et nette,
se manifestant par des symptdmes pseudo-grippaux ou des voies respiratoires supérieures, ou d’autres signes
d’un processus infectieux. La période d’incubation dure généralement de quelques jours a une semaine. Au lieu
de s’en remettre, les malades voient leur état s’aggraver et apparaitre le mélange des symptomes caractéristi-
ques de 'EM. Dans environ 20 % des cas, la maladie apparait graduellement aprés un événement qui compromet
le systeme immunitaire, augmentant la vulnérabilité a des infections nouvelles ou a la réactivation d’infections
latentes persistantes, ce qui nuit encore davantage au systéme immunitaire?.

Phase chronique > 6 mois : en général, en phase chronique, les symptomes tendent a se stabiliser ; dans certains cas,
I'état de santé s’améliore, dans d’autres, il empire graduellement.

ENPE : seuil pathologiquement bas de fatigabilité

* épuisement et recrudescence des symptémes
apres un effort

PHYSIOPATHOLOGIE

Epuisement neuro-immunitaire post-effort (ENPE)

- immédiat ou différé, que le repos ne soulage pas
¢ lenteur de la récupération

Un état normal de fatigue est proportionnel a I'intensité et a la durée de I'activité, et est suivi d'une récupération rapide de
I'énergie. L'épuisement neuro-immunitaire post-effort se caractérise par un seuil pathologiquement faible de fatigabilité
physique et mentale, avec épuisement, douleur et aggravation anormale des symptdmes en réaction a I'effort. La période de
récupération est longue. Fatigue et douleur sont des éléments de la réaction de protection globale de l'organisme et sont
des bioalertes indispensables pour prévenir les malades de modifier leurs activités pour éviter d’aggraver la situation.

La physiopathologie sous-jacente de 'ENPE implique un grave dysfonctionnement du réseau de commande régula-
teur dans et entre les différents systemes nerveux>® *’. Son interaction avec les systémes immunitaire et endocri-
nien affecte pratiquement tous les systémes de |'organisme, ainsi que le métabolisme cellulaire et le transport
ionique38. Le systéme de commande activité-repos dysfonctionnel et la perte d’homéostasie entrainent I'affaiblisse-
ment de la production d’énergie aérobie et I'incapacité de produire au moment opportun une quantité d’énergie
suffisante. Une étude de type test-retest sur les effets cardiopulmonaires de I'exercice a montré une chute de 22 %
de la VO, max et de 27 % de la VO, au seuil anaérobie au deuxiéme jour d’évaluation®®. Tant I'exercice sous-
maximal que I'exercice a rythme libre ont causé de I'ENPE*. Ces diminutions et la perte des effets toniques de
I’exercice sont ce qui distingue 'EM de la dépression.

Comité du consensus international
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Expression post-effort des récepteurs ARNm : Les cas d’EM et d’EM avec fibromyalgie associée (B) montraient un niveau d'expression des récepteurs sensoriels,
adrénergiques et du systéme immunitaire sensiblement plus élevé que les cas du groupe-témoin (A) et les cas de fibromyalgie seulement (D). Les cas du sous-groupe C montraient

une réduction du niveau d’expression des récepteurs alpha 2A et rapportaient des symptémes d'intolérance orthostatique.
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a | : IL10 | ight, A.R., Bateman L., Jo D., et al. (2012). Gene expression alterations at
2 i - VN haseline and following moderate exercise in patients with Chronic Fatigue

| TLR¢ - ’ P . ! .
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fibromyalgie TRAD.AQEM)]. Journal of Internal Medicine, 271(1) 64-81. Fig. 3 —
Reproduction autorisée - John Wiley & Sons

ﬂ Réaction a I’exercice |Normale | Malades souffrant d’EM
Fréquence cardiaque au repos |normale A Hausse™ ™
— a charge de travail max. 1 J Baisse de la fréquence cardiaque maximale™ ™ *®
Consommation d’oxygéne kN J Baisse de I'oxygénation maximale a la charge maximale — environ % du groupe
maximale (VO,) témoin sédentaire™ *°">°
Fr. card. cible selon I'age oui Souvent impossible 2 atteindre™” **
Débit cardiaque 1 Niveau sous-optimal ">~
Circulation sanguine cérébrale |4 J Baisse de la circulation sanguine cérébrale%"”’ et
Consommation cér. d’oxygéne |1 J Baisse de la consommation cérébrale d’oxygéne%"m’ >
Pression sanguine 1 Hausse insuffisante de la pression sanguine a I'effort™
Température corporelle N J Baisse de la température corporelle™’
Respiration 1 4 Irrégularités respiratoires : respiration superficielle, souffle court”’
Utilisation de I'oxygéne 1 J Baisse de la capacité d’utiliser 'oxygéne™
Apport d’oxygéne aux muscles | J Baisse™
Seuils anaérobie et exercice normaux |  Atteints 3 un niveau de consommation d’oxygéne beaucoup plus bas > >
maximal
Effets sur la démarche normaux | 4 Hausse des anomalies de la démarche™
Signaux sensoriels au cerveau |4 M Hausse des signaux sensoriels interprétés par le cerveau comme douleur et fatiguen’b'
Récepteurs de la douleur NA 4 Hausse post-exercice unique de ’ARNm dans les récepteurs détecteurs de métabolite™
chronique et de la fatigue M 70 % des cas d’EM et d’'EM avec fibromyalgie associée : hausse sensible du niveau
d’expression des récepteurs sensoriels, adrénergiques et du systeme immunitaire™
4 30 % des cas d’EM (avec tachycardie orthostatique posturale) : baisse du niveau
d’expression des récepteurs adrénergiques, alpha A%
A Cas d’EM et de sclérose en plagues : hausses anormales dans les récepteurs adrénergiques58
Activité des cytokines M Net déséquilibre de I'inflammatoire a I'anti-inflammatoire
pro-inflammatoires N Activation immunitaire : la réaction initiale a I'infection est souvent une réaction
anti-inflammatoires J exagérée des cytokines pro-inflammatoires (ex. les interleukines 6 et 8) suivie
d’une réaction affaiblie des cytokines anti-inflammatoires® >*
Pathologie des canaux, stress | normaux | 4 Hausse des mar(lueurs du stress oxydatifbl’ o2
oxydatif, toxicité de I'oxyde A Hausse a I'effort”™®
nitrique
Epuisement et ATP normaux | 4 Epuisement plus rapide°4, s’accompagnant
4 d’une baisse relative des concentrations intracellulaires d’ATP®*
Seuil de douleur N J Baisse pendant 'exercice, ce qui semble indiquer un traitement anormal de la douleur > >’

Editeurs : Carruthers et van de Sande
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ENCEPHALOMYELITE MYALGIQUE — Adultes et enfants

Normale | Malades souffrant d’EM
Réaction a I’exercice
Acidose des muscles exercés 4 Hausse de I'acidose intracellulaire dans les muscles exercés™
Récupération de I'acidose J Perte de la corrélation inverse normale entre I'afflux maximal des protons et le nadir du
aprés I'exercice oui pH intramusculaire apres I'exercice. Lenteur de la récupération (environ quatre fois plus
longue) de I'acidose intramusculaire apres le premier exercice puis le deuxieme ™
Sensation de bien-étre M) J Absence des effets toniques et antidépresseurs, épuisement physique et mental,
symptémes pseudo-grippaux, douleur, aggravation des autres symptémes
Aggravation des symptomes non 1 Activati?6n7gt aggravation des symptomes soit immédiate, soit différée de plusieurs
jours™ ™ ", Anomalies encore plus graves quand I'exercice est repris le jour
suivant™.
Fonction cognitive A alerte | 4 Fonction cognitive : allongement de la période de réaction’", P effort percu’
Période de récupération courte Récupération lente : généralement 24 heures, souvent 48, parfois des jours ou des
semaines, ou causant une rechute®”

Anomalies neurologiques

Troubles neurocognitifs, sensoriels, troubles du sommeil, du systeme nerveux autonome, douleur, maux de téte et
paresthésies sont des signes et des symptomes neurologiques marquants. Les déficiences cognitives — lenteur du
traitement de I'information, faiblesse de I'attention et de la mémoire de travail, difficulté a trouver ses mots — sont
parmi les symptomes qui causent le plus d’incapacité fonctionnelle™ > 7.

Les anomalies structurelles et fonctionnelles du cerveau et de la moelle épiniére correspondent a un
dysfonctionnement pathologique des centres régulateurs et des réseaux de communication du cerveau, ainsi que des
systémes nerveux central et autonome, qui sont essentiels a une auto-organisation continue et efficace™”. La
réduction du volume de la substance grise dans le tronc cérébral correspond a l'atteinte du mésencéphale a
I'apparition de la fatigue. Des boucles de rétrocontréle pourraient supprimer I'activité cérébrale motrice et cognitive,
perturber ’homéostasie du systéme nerveux central, et altérer des éléments du systeme nerveux autonome’®. Ces
anomalies jouent un réle crucial dans les symptémes neurologiques et neurocognitifsl’ > 115785 | o traitement cognitif
fait appel a une activité plus intense des zones sources et a plus de parties du cerveau, ce qui confirme la perception
d’effort plus marqué pour les malades’®’” 78, La réduction de la durée du sommeil ininterrompu pourrait expliquer la
sensation de sommeil non reposant, de douleur et d’épuisement insurmontable’. Ces changements pathologiques
documentés correspondent a des troubles neurologiques mais non a des pathologies psychiatriques.

Comparaison en 3D, malades/témoins — Ech. act. moy. L’étendue des zones d’hypoperfusion est caractéristique de 'EM.
D' Ismael Mena (2010) Normal a minimal (cortex max., cér. max), Scintigraphie cérébrale, agent radiopharmaceutique HMPAO Tc99m,
B Do 47200 00244 30 Comparison Vs Adult Normas |l o pour évaluer le débit sanguin au cerveau. Les images du patient

Lo Mol View sont reconstruites et comparées avec d’autres données obtenues

habituellement avec celles du méme groupe d’age, issues de la
base de données du logiciel Oasis de Segami USA. En gris,
perfusion normale, écart a la moyenne de +2; en bleu, vert et
noir, écart a la moyenne de 2 a 5 sous la moyenne normale,
indiquant de I'hypoperfusion. La vue latérale gauche montre une
hypoperfusion marquée sur les faces latérales du lobe temporal,
qui s'étend vers les lobes frontaux et pariétaux. La vue médiane
gauche fait voir une hypoperfusion considérable dans le systeme
limbique et les aires cingulaires antérieure, médiane et
postérieure. On observe de I'hypoperfusion temporale médiane
gauche, indiquant de I'hypofonction dans la projection de
I’hippocampe. L’hypofonction du cingulum postérieur ainsi que
de I'hippocampe indiquent une déficience cognitive (en blanc :
systéme ventriculaire). Pour finir, on note de I'hypoperfusion
dans le lobe occipital.

Ismael Mena, M.D., médecine nucléaire

MVue interactive — sans cervelet MVue médiane gauche

¢) Anomalies neurologiques structurelles et fonctionnelles

Hypoperfusion®® ® (neuro-scintigraphie [en anglais neuro-SPECT], marquage des spins artériels)
J Débit sanguin régional { débit sanguin absolu du cortex"®®

J Hypoperfusion du tronc cérébral qui distingue I'EM de la dépression83

J Augmentation de la réduction de la circulation sanguine cérébrale aprés I’exercice

La gravité des symptdmes est en corrélation avec la sévérité des atteintes au niveau du cerveau®.
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Anomalies neurologiques structurelles et fonctionnelles

Lésions punctiformes — hypersignaux dans la substance blanche (IRM)

1 Plaque ou hypersignaux dans la substance blanche et dans ses voies, qui correspondent a la démyélinisation ou
I'inflammation et augmentent le risque d’incidents cérébrovasculaires®®®’

¢ Atteinte au tronc cérébral et perte de I’'homéostasie’®

Baisse de la substance cérébrale — (IRM)

. s . o , . . . 88
J Baisse des volumes régionaux de substance blanche et grise — correspondent aux troubles de la mémoire et du traitement visuel

, " . 54,89
J Réduction globale du volume de la substance grise

. ; P . /. . e / . e . 76

J Volume de la substance grise du mésencéphale et pression artérielle semblant indiquer un trouble de I'autorégulation cérébrovasculaire

, . ., , . ., , . 76
J Réduction du volume de la substance blanche du mésencéphale en fonction de la durée de I'épuisement

J Hypométabolisme - (TEP)

J Métabolisme du glucose dans le cerveau36, J métabolisme du tronc cérébral distinguant I'EM de la dépression46’ 8

Neurocognitif — (IRM fonctionnelle, EEGq et TEMP)

1 Effort plus considérable nécessaire — élévation des sources de courant et du nombre de régions cérébrales servant a I'activité cogni-
tive et aux taches fatigantes : faiblesse du traitement de I'information auditive et spatiale, ainsi que de la mémoire de travail>”" "

J Ralentissement de la performance dans les taches motrices ou d’imagerie visuelle — activité du cortex du cingulum
antérieur ventral présente en cas d’erreur dans le groupe témoin mais non chez les malades™

{ Baisse de la circulation sanguine dans les lobes temporaux pouvant contribuer aux troubles cognitifs et de la mémoire, et a I’épuisementao’81

Douleur et épuisement — tests d’ARNm

. . . s . 11,57,9
 Hausse des signaux sensoriels interprétés par le cerveau comme de la douleur et de la fatigue

Systeme musculosquelettique — (EEG a la surface du cuir chevelu)
Altération des signaux du systéme nerveux central lors du contréle de I'activité musculaire volontaire, surtout si fatigante.
J Activité motrice plus faible et plus lente™ et anomalies de la symétrie spatiale et temporelle de la démarche™

Sommeil — (EEGq)

2 Longue latence a Iendormissement’’

J Perturbation du sommeil paradoxal et réduction de la durée du sommeil ininterrompu
1 Augmentation de l'irruption d’ondes alpha parmi les ondes delta”

92,93

Liquide céphalorachidien — (ponction lombaire) augmentation de la pression d’ouverture a la ponction

Les protéomes distinguent I'EM du syndrome post-traitement de la maladie de Lyme et du groupe—témoin94.
. 95 .. 94, 95

1 Augmentation des lymphocytes™ et des protéines

e Augmentation de I'lL-10 et suppression du facteur de stimulation des granulocytes et macrophages »

Ventricules latéraux : 297 % par rapport au trouble anxieux et 348 % par rapport au groupe témoin®®

 Hausse du lactate correspondant a la réduction du débit sanguin du cortex, a la dysfonction mitochondriale et au stress oxydathc96

Moelle épiniére et ganglions — (autopsie)

 Neuroinflammation des ganglions rachidiens de la racine dorsale (modulateurs de I'information sensorielle de la
;. o 97

périphérie se rendant au cerveau)

Déficiences immunitaires

Des virus neurotropes peuvent infecter et causer des dommages au cerveau, aux ganglions et aux cellules

immunitaires. L'infection initiale pourrait causer une profonde dérégulation du systeme immunitaire, qui a son tour

. , . . . , . . . . 35 .

pourrait résulter en une infection persistante ou une réaction immunitaire anormale™. Les complexes immuns

activés, y compris les taux élevés de différentes cytokines, causent une inflammation chronique sur fond d'immuno-

suppression, ce qui rend I'organisme plus vulnérable aux agents infectieux opportunistes et pourrait jouer un réle
’ N . 35, 39, 98, 99

dans les recrudescences d’ENPE et les symptomes pseudo-grippaux .

(&) | Déficiences immunitaires

e

. . . /7,9, 35, 100-104
Immunoactivation chronlque

1 Hausses des cytokines inflammatoires™ s alleles pro-inflammatoires o chimiokines ¢ lymphocytes T « expression de CD26

/N Preuves indirectes d’activation des lymphocytes B (étude sur le rituximab — appauvrissement des lymphocytes B au
moyen de marqueurs CD20 — amélioration dans 2/3 des cas)105

4 Facteur de croissance transformant béta bioactif (TGF-B)'°

/M Taux de virus HHV-6 et HHV-7 actifs et infection/coinfection a B19 avec hausse simultanée du taux des cytokines ipro—
inflammatoires dans le plasma, et types distinctifs de symptémes cliniques pouvant indiquer des sous-types d’EM o

Défauts fonctionnels immuns®® 19> 1987115

-> Passage du mode Th1 au mode Th2 pour la réponse immune dominante'™  autotest pour le passage au mode Th2

J/ Baisse, dans les cellules NK, des signaux, fonction et cytotoxicité des cellules'®™'® o N flambées respiratoires par les neutrophiles98

108
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PHYSIOPATHOLOGIE ¢ Immunitaire ¢ Production de I’énergie

C.C.l

ENCEPHALOMYELITE MYALGIQUE — Adultes et enfants

J Baisse des perforines et des granzymes™ » profils des facteurs de croissance anormaux' " ¢ anomalies des macrophages™

Dérégulation de la voie de défense de la RNase L (ribonucléase L antivirale) : 4 Ratio de RNase L de poids moléculaire
37kDa (clivée) par rapport a 80 kDa (normal)m’113

¢ IL 8, 23, 6, avec IL-13, IL-2 et IFN-y, en association avec la fonction des Th17, pouvant discriminer 'EM post—mononucléose116

Tractus gastro-intestinalzs' 17

¢ Infection chronique par entérovirus de I'estomac’®

* Dysbiose intestinale : rupture équilibre entre bactéries protectrices et nuisibles, hausse taux de bactéries productrices d’acide D Iactique117
N Hyperperméabilité de I'intestin et/ou du c6lon pouvant induire inflammation systémique peu importante et intolérance a Ialcool™”’

T T . . . s . .. 118
Hypersensibilités : P Nouvelles hypersensibilités a des influx sensoriels, aliments, médicaments, produits chimiques ou alcool

Déficiences de la production de I’énergie et du transport ionique

Les profondes déficiences de I'énergie sembleraient indiquer une dérégulation de la production de I'énergie
cellulaire et mitochondriale, une pathologie des canaux et du transport ionique. On observe que les variations
diurnes de la pression sanguine sont inversement proportionnelles a I'épuisement. Ces troubles augmentent le
risque d’incidents cardiovasculaires. L'intolérance orthostatique semble indiquer un affaiblissement de I'autorégu-
lation de la circulation cérébrale®. Les réductions de la consommation d’oxygene, du volume d’éjection et de la
. . .z N Iy N T . 48, 53,120, 121, 141

circulation sont associées a la gravité des symptdmes et aux déficiences fonctionnelles .

ﬂ Déficiences de la production de I’énergie et du transport ionique

—

Déficiences de la production de I’énergie et du transport ionique

e Dérégulation du métabolisme énergétique cellulaire et mitochondrial ainsi que du transport ionique

J Dysfonction mitochondriale impliquant le blocage partiel de la protéine de translocation (TSPO) ou l'absence de
substrat ou de cofacteurs essentiels, ou les deux'?®

J Epuisement rapidement atteint, et 3 ce moment réduction relative de la concentration intracellulaire d’'ATP®

/P streSS OXydatif 50, 118, 119, 127, 128, 1344

¢ Déficiences canalopathiques

* Cycle NO/ONOO : cycle de rétroaction positive biochimique qui pourrait contribuer a la chronicité™® ™ 13

38,122 -125

129,130

Déficiences cardiovasculaires et du systéme nerveux autonome

J Hausse insuffisante de la pression sanguine a Ieffort™

J Hypotension et variations diurnes excessives pouvant étre dues a la régulation anormale de la pression sanguine.
Plus I'hypotension augmente, plus I'épuisement augmente132

J Baisse du débit sanguin et vasculopathie118

1 Dysfonctionnement de I'élasticité artérielle — hyper-élasticité/contractilité des parois des arteres™

 Hausse de la réponse a I’acétylcholine133 « M hausse de la réflexion des ondes dans les artéres™’

J Ceeur petit avec chambre ventriculaire gauche petiteBS’ 136

J Dysfonctionnement cardiaque et ventriculaire gauche

J Baisse de la variabilité de la fréquence cardiaque pendant le sommeil suggérant un état général d’hypervigilance
nocturne sympathique et pouvant contribuer a la pietre qualité du sommeil*

J Faible volume d’érythrocytes en circulation (~70 % de la normale). Anomalies vasculaires semblant indiquer une insuffisance de
la volémie en circulation dans le cerveau en position verticale. Possible accumulation du sang dans les extrémités™ !

3

137-139

Anomalies des réponses de thermorégulation

® Perte de stabilité thermostatique142

EVALUATION PERSONNALISEE ET DIAGNOSTIC

Critéres du consensus international

Les CCl regroupent les symptomes qui ont le mieux repéré les malades souffrant d’'EM dans une étude de plus de
2500 cas'® et qui sont confortés par d’autres études™**. Ils détectent les caractéristiques uniques de la maladie.
Des remarques a la suite des catégories de critéres expliquent la fagon d’interpréter les symptomes et leur mode
d’expression. Le regroupement des symptdmes par région de pathogenése rend les choses plus claires. Imposer la
présence de certains symptdmes améliore la cohérence et la précision dans le choix des malades™ .
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Manuel du consensus international a I'usage des médecins

Encéphalomyélite myalgique : critéres du consensus international (CCl)
Adultes et enfants e Clinique et recherche

L’encéphalomyélite myalgique est une maladie neurologique acquise qui s‘accompagne de dysfonctionnements globaux complexes. La
dérégulation pathologique des systémes nerveux, immunitaire et endocrinien, ainsi que les troubles du métabolisme énergétique
cellulaire et du transport ionique, en sont les caractéristiques les plus marquantes. Quoique les signes et les symptémes soient en
interaction dynamique et aient des liens causaux, les critéres sont regroupés par région de physiopathologie dans un but de clarté.

Obligatoire | Epuisement neuro-immunitaire post-effort (ENPE) (A)
3 Déficiences neurologiques : au moins 1 symptéme dans 3 catégories (B)
3 Déficiences immunitaires/qgastro-intestinales/génito-urinaires : au moins 1 symptéme dans 3 catégories (C)
1 Déficiences du métabolisme énergétique et du transport ionique : 1 symptéme (D)

A. Epuisement neuro-immunitaire post-effort (ENPE) Obligatoire

Cette caractéristique capitale est l'incapacité pathologique de produire au besoin une quantité d’énergie

suffisante, avec des symptomes trés marqués surtout dans les régions neuro-immunitaires. Caractéristiques :

1. Fatigabilité physique ou cognitive ou les deux, rapide et marquée en réaction a I'effort — qui peut étre minimal
comme les activités quotidiennes ou les taches mentales simples — pouvant étre invalidante et causer une rechute.
Exacerbation des symptomes post-effort : ex. symptémes pseudo-grippaux, douleur, aggravation des autres symptémes.
Epuisement post-effort pouvant survenir immédiatement aprés I’activité ou encore des heures ou des jours plus tard.
Récupération lente, souvent de 24 heures ou plus. Rechutes pouvant durer des jours, des semaines ou méme plus.
Faiblesse du seuil de fatigabilité physique et mentale (manque d’endurance) entrainant une baisse
considérable du niveau d’activité antérieur.

nnhwnN

Le diagnostic d’EM exige que la gravité des symptémes entraine une baisse significative du niveau d’activité prémorbide.
EM légére (répond aux critéres, baisse significative du niveau d’activité) Modérée (baisse d’environ 50 % du niveau
d’activité) Sévere (presque incapable de sortir de chez soi) Trés sévere (presque incapable de se lever, besoin d’aide pour
les fonctions élémentaires). Il peut y avoir une fluctuation marquée de la gravité et de la hiérarchie des symptéomes
d’un jour ou méme d’une heure a I'autre. Considérer I'activité, le contexte et linteraction des effets. Période de
récupération : ex. quelle que soit la durée de la récupération aprés % heure de lecture, elle sera plus longue aprés
% heure a I'épicerie et encore plus longue si I’activité se répéete le jour suivant — si cela est méme possible. Les malades
qui se reposent avant une activité ou qui adaptent leur niveau d’activité aux limites de leur énergie peuvent récupérer
plus rapidement que les malades qui n’en font rien. Impact : ex. I’athléte de haut niveau qui peut avoir une réduction de
50 % de son niveau d’activité antérieur et conserver un niveau d’activité supérieur a celui d’une personne sédentaire.

B. Déficiences neurologiques Au moins UN symptome de TROIS des QUATRE catégories suivantes :
1. Déficiences neurocognitives
* Difficulté a traiter I'information : ralentissement de la pensée, affaiblissement de la concentration ex.: confusion,
désorientation, surcharge cognitive, difficulté a prendre une décision, langage plus lent, dyslexie acquise ou post-effort
* Perte de la mémoire a court terme, ex. : difficulté a se rappeler ce qu’on voulait ou allait dire, a trouver ses mots,
a se souvenir d’une information, piétre mémoire de travail
2. Douleur
* Maux de téte ex. : céphalées chroniques et généralisées, souvent accompagnées de douleurs aux yeux ou a l'arriere
des yeux ou de la téte, pouvant étre liées a la tension des muscles cervicaux ; migraine ; céphalées de tension
* Douleurs considérables pouvant étre ressenties dans les muscles, les jonctions tendino-musculaires, les articulations,
I'abdomen ou la poitrine — de nature non inflammatoire, souvent migratrice ex. : hyperalgésie généralisée, douleur
disséminée (pouvant répondre aux critéres de la fibromyalgie), douleurs myofasciales ou irradiées
3. Troubles du sommeil
* Troubles des schémas de sommeil, ex. : insomnie, sommeil prolongé y compris les siestes, sommeil presque toute
la journée mais presque pas la nuit, réveils fréquents, réveil beaucoup plus précoce qu’avant la maladie, réves ou
cauchemars pénétrants
* Sommeil non réparateur ex.: sentiment d’épuisement au réveil indépendamment de la durée du sommeil,
somnolence diurne
4. Troubles neurosensoriels, troubles de la perception, de la motricité
* Troubles neurosensoriels, troubles de la perception ex.: incapacité de faire la mise au point visuelle,
hypersensibilité — lumiére, bruit, vibration, odeur, go(t, toucher ; déficience de la perception de la profondeur
* Troubles de motricité ex.: faiblesse musculaire, fasciculation musculaire, manque de coordination, ne pas se
sentir solide sur ses jambes, ataxie

Editeurs : Carruthers et van de Sande 7
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EVALUATION ET DIAGNOSTIC

7

ENCEPHALOMYELITE MYALGIQUE — Adultes et enfants

Notes : déficiences neurocognitives, signalées ou observées, s’aggravant avec I'épuisement. Phénoménes de surcharge pouvant
étre tres visibles a I'exécution de deux tdches simultanées. Anomalies de la réaction d’accommodation des pupilles fréquentes.
Troubles du sommeil prenant en général la forme du sommeil prolongé, parfois a I'extréme, en phase aigué, et souvent passant a
linversion marquée du cycle du sommeil en phase chronique. Troubles de la motricité pouvant étre moins évidents chez les cas
modérés mais on observe souvent une démarche du funambule anormale ou un test de Romberg positif chez les cas graves.

C. Déficiences du systéme immunitaire, gastro-intestinal et génito-urinaire
Au moins UN symptdme dans TROIS des CINQ catégories suivantes :

1. Symptomes pseudo-grippaux pouvant étre récurrents ou chroniques, généralement apparaissant ou
s’aggravant avec l'effort, ex. : mal de gorge, sinusite, augmentation du volume des ganglions cervicaux ou
axillaires ou les deux, ou encore sensibilité a la palpation
Vulnérabilité aux infections virales avec lenteur de récupération
Tractus gastro-intestinal, ex. : nausées, douleurs abdominales, ballonnement, syndrome de l'intestin ou du célon irritable
Symptomes génito-urinaires, ex. : miction impérieuse ou fréquente, nycturie

5. Intolérances ou allergies a des aliments, odeurs, médicaments ou produits chimiques
Notes : mal de gorge, sensibilité des ganglions lymphatiques et symptomes pseudo-grippaux ne sont bien sir pas spécifiques de
I’EM mais leur activation en réaction a I'effort est anormale. La gorge peut sembler douloureuse, seche ou irritée. L'infiltration
des amygdales et les croissants pourpres peuvent s’observer dans les fosses amygdaliennes, un signe d’immunoactivation.

pWN

D. Déficiences du métabolisme énergétique et du transport ionique : au moins UN symptome
1. Cardiovasculaires, ex.: incapacité de tolérer la position verticale — intolérance orthostatique, hypotension a
médiation neuronale (NMH), syndrome de tachycardie orthostatique posturale (STOP), palpitations avec ou sans
arythmie cardiaque, impression d’étourdissement ou de vertige
2. Respiratoires, ex. : respiration de Kussmaul, respiration laborieuse, fatigue des muscles ventilatoires
3. Perte de stabilité thermostatique, ex. : température corporelle inférieure a la normale, fluctuations diurnes importantes ;
épisodes de transpiration, sensations récurrentes de fievre avec ou sans fievre peu élevée, extrémités froides
4. Intolérance aux températures extrémes
Notes : intolérance orthostatique pouvant étre différée de plusieurs minutes. Les malades qui en souffrent peuvent présenter :
extrémités marbrées, pdleur extréme ou phénomeéne de Raynaud. En phase chronique, la lunule des ongles peut régresser.

Considérations de pédiatrie

La progression des symptémes peut étre plus lente a la petite enfance qu’a I'adolescence ou a I’dge adulte. En plus de

I’épuisement neuro-immunitaire post-effort, les symptémes les plus importants tendent a étre neurologiques : maux de

téte, déficiences cognitives, troubles du sommeil.

* Maux de téte : les maux de téte graves ou chroniques sont souvent invalidants. La migraine peut s’accompagner
d’une chute rapide de la température, de frissons, de vomissement, de diarrhée et d’une faiblesse grave.

* Déficiences neurocognitives : les difficultés a fixer le regard ou a lire sont fréquentes. Les enfants peuvent devenir
dyslexiques, ce qui peut ne se manifester qu’avec I’épuisement. A cause de la lenteur du traitement de I'information, il
leur est difficile d’écouter des instructions ou de prendre des notes. Toutes les déficiences cognitives s’aggravent aprés
un effort physique ou mental. Ces jeunes seront incapables de suivre le programme scolaire complet.

* La douleur peut sembler changeante et rapidement migratrice. L’hypermobilité articulaire est fréquente.

Note : la fluctuation et la hiérarchie de la gravité de nombreux symptémes marquants tendent a varier de fagcon rapide et dramatique.

Classification
Encéphalomyélite myalgique :

____ Encéphalomyélite myalgique atypique: répond aux critéeres de I'ENPE mais avec un ou deux (maximum)
symptomes de moins. Dans de rares cas, il peut y avoir absence de douleur ou de troubles du sommeil.

Notes : les cas qui répondaient tout a fait aux criteres mais ou le traitement en a réduit la gravité demeurent des cas d’EM.
Exclusions : comme pour tous les diagnostics, on arrive a exclure les autres diagnostics possibles a partir de I’'lanamnese, des examens
physiques, des tests de laboratoire et des biomarqueurs, selon les indications. Il est possible qu’il y ait plus d’une maladie, mais il est
important que chacune soit reconnue et traitée. Les troubles psychiatriques primaires, les troubles somatoformes et I'abus de
drogues ou médicaments sont exclus. Pédiatrie : phobie scolaire « primaire ».

Pathologies comorbides : fibromyalgie, syndrome de douleur myofasciale, syndrome articulaire temporomandibulaire, syndrome du
colon irritable, cystite interstitielle, phénomeéne de Raynaud, prolapsus de la valve mitrale, migraines, allergies, hypersensibilité a
différents produits chimiques, thyroidite de Hashimoto, conjonctivite séche (sicca), dépression réactionnelle. La migraine et le
syndrome du célon irritable peuvent étre antérieurs a I’lEM puis lui devenir liés. Chevauchement avec la fibromyalgie.

Carruthers B.M., van de Sande M.l,. De Meirleir K.L., Klimas N.G., Broderick G., Mitchell T., Staines D., Powles A.C.P., Speight N., et al. (2011). Myalgic encephalomyelitis: International
Consensus CriteriaJournal of Internal Medicine, 270(4), 327-338. Réimpression autorisée par I'éditeur John Wiley & Sons. Légéres modifications apportées a quelques notes.
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/j.1365-2796.2011.02428.x/full http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/j.1365-2796.2011.02428.x/pdf

8 Comité du consensus international



Manuel du consensus international a I'usage des médecins

Principes d’application clinique
Considérations générales : la consultation se développe a partir des observations et du dialogue qui suivent
I’évolution et I'impact ressentis de la maladie. Garder I’esprit ouvert et rester a I’affiit de :

1.
2.

Variabilité des agrégats de symptomes : chague malade présente une combinaison unique de symptomes.
Interaction et cohérence des symptomes: les symptdmes en interaction dynamique dans un méme agrégat et
« allant ensemble » ont probablement le méme systéme causal sous-jacent, ex. préter attention aux symptomes
qui apparaissent ou s’aggravent avec 'ENPE. Les symptémes pseudo-grippaux et I'épuisement différé semblent
indiquer une activation du systéeme immunitaire.

Distinguer les symptomes primaires des symptomes secondaires et des facteurs aggravants: les agrégats de
symptomes primaires générés par un processus morbide (comme la fatigue cognitive excessive apres un effort cognitif
normal) sont a distinguer des effets secondaires issus du fait de composer avec une maladie chronique (comme
I'anxiété financiere). De nombreux indices objectifs permettent de distinguer I'EM de la dépression primaire, comme les
réactions a I'exercice, les douleurs articulaires et musculaires, les céphalées importantes, les maux de gorge a répétition.
Les observations en contexte de chaque malade aideront a déterminer ceux des symptomes qui font partie de la structure
primaire de la maladie et ceux qui résultent de I'impact de facteurs aggravants environnementaux et de générateurs de
stress dans le milieu ambiant (environnement ou les activités se déroulent a un rythme rapide, exposition a des toxines, etc).

. Gravité et impact des symptomes

EM légere : répond aux critéres, avec baisse significative du niveau d’activité ; EM modérée : baisse d’environ
50 % du niveau d’activité ; EM sévere : presque incapable de sortir de chez soi; EM trés sévére : presque
incapable de se lever, besoin d’aide pour les fonctions élémentaires.

Les cas les plus graves sont trop malades pour consulter régulierement leur médecin.

Hiérarchie de la gravité des symptomes : a intervalles réguliers, classer les symptémes par ordre de gravité, pour
faire en sorte que le traitement se concentre sur les plus graves. La gravité et la hiérarchie des symptomes
fluctuent souvent.

Déterminer le fardeau total de la maladie: bien considérer tous les aspects de la vie de chaque malade
(physique, professionnel/éducationnel, social, émotionnel, activités de la vie quotidienne) pour estimer I'impact
total. La discussion permet d’estimer les effets cumulatifs de la gravité des symptomes, de leur interaction et du
fardeau total de la maladie. On trouve des malades qui classent leurs activités par ordre d’'importance et
parviennent a conserver une activité importante en réduisant les autres de fagon draconienne. D’autres ne
peuvent quitter le lit et ont besoin d’assistance.

Diagnostic : un diagnostic préliminaire se fonde sur les symptomes et évolue durant I'évaluation clinique. Les
tests de laboratoire et autres examens viennent le confirmer ou l'infirmer.

Diagnostic différentiel : la physiopathologie globale de I'EM est assez distinctive. Néanmoins, a partir de
I'anamnése et des risques et symptomes de chaque malade, il est important d’éliminer d’autres maladies
infectieuses qui pourraient la reproduire. Tout nouveau symptéme est a étudier avec soin.

Considérations de pédiatrie : voir la rubrique Considérations pour le traitement, maladie pédiatrique, p. 19

Chaque enfant et chaque jeune présente sa propre combinaison des symptdmes constitutifs de I'EM. La maladie
apparait souvent vers I'dge de douze ans mais on a observé un cas d’enfant de deux ans. D’autres membres de la
famille peuvent souffrir d’EM ou d’autres maladies neurologiques.

Consultation : se fera en présence des deux parents, si possible, car chaque personne pourrait se souvenir de
différents symptomes ou événements reliés qui pourront aider a déterminer le début de la maladie et les
agrégats de symptomes en interaction. Il est possible que les jeunes ne signalent pas un symptéme par ignorance
de ce qui est anormal.

Evaluer I'impact: on ne peut pas s’attendre & ce que I'enfant puisse comparer son état actuel a son état
antérieur. Comparer les activités éducatives, sociales et sportives, ainsi que les passe-temps, avant et apres.
Déficiences neurologiques : douleur, maux de téte, ralentissement du traitement de l'information, difficulté a
comprendre et a se rappeler I'information ainsi qu’a fixer son regard et a suivre des instructions verbales sont
des caractéristiques critiques qui font de I'école un défi. On observe souvent une détérioration importante de la
performance scolaire.

Epuisement, irritabilité et accommodation : les enfants peuvent vivre de bréves périodes d’hyperactivité suivies
d’extréme faiblesse. Leur humeur peut étre trés changeante et irritable avec la fatigue. L'accommodation de la
fatigue peut se faire par le repos, ce qui pourrait étre interprété a tort comme de la paresse.

Phobie scolaire secondaire : les jeunes souffrant d’EM consacrent la plus grande partie de leurs loisirs a se reposer,
tandis que les jeunes phobiques scolaires reprennent leurs activités et leurs fréquentations. Une phobie scolaire
secondaire peut apparaitre, a cause des problémes scolaires engendrés par la maladie ou par l'intimidation.
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FICHE D’EVALUATION CLINIQUE POUR LE DIAGNOSTIC

ENCEPHALOMYELITE MYALGIQUE — Adultes et enfants

FICHE D’EVALUATION CLINIQUE PERSONNALISEE POUR LE DIAGNOSTIC DE L’EM

Nom : Date :

Entrevue clinique
Anamnese (préciser si possible)
1. Facteurs environnementaux pré-déclencheurs : agents infectieux, exposition, incidents O infection mineure 0O immunisation
O infection, voies respiratoires supérieures O sinusite O pneumonie 0 maladie gastro-intestinale aprés sinusite ou pneumonie
O infection dentaire O infection vaginale, cystite O prostatite O transfusion de sang Exposition : 0 malades 0O nouveaux agents
infectieux en voyage, particulierement aprés vaccination O eau contaminée O air recyclé de mauvaise qualité Agents non
infectieux, exposition, incidents O toxines dues a des produits chimiques O métaux lourds O moisissures O traumatisme
physique grave : coup du lapin, Iésion médullaire, chirurgie O anesthésie O stress excessif O stéroides (avant ou pendant une
maladie respiratoire aigué, pouvant faire passer au mode Th2 et réduire les lymphocytes T)
Apparition : date O subite O graduelle O infection O autre
Symptomes a I'apparition (indiquer les agrégats reliés si possible)
Gravité des symptomes a I’apparition
Durée des symptomes
2. Historique de médication
Immunisations et hypersensibilités
Autres traitements
3. Historique antérieur : fonctionnement avant la maladie niveau d’activité ___ %
4. Histoire familiale
Evaluation des systémes : beaucoup de symptomes ont trait a plus d’un systéme. Bien évaluer les suivants, préciser si possible :
Neurologiques : O cognition : O difficulté a traiter I'information O difficulté a organiser des taches O difficulté a se
rappeler des séries O surcharge d’information O perte de la mémoire a court terme
O douleur : 0 maux de téte O douleur musculosquelettique O s’aggravant avec effort physique ou mental
O troubles du sommeil : O troubles des schémas de sommeil &0 sommeil non réparateur : durée ___h, qualité (1-10)

O troubles neurosensoriels et de la perception : O surcharge sensorielle O troubles de la motricité

Immunitaires : O symptomes pseudo-grippaux récurrents, activés ou aggravés a |'effort O infections répétées
Gastro-intestinaux : O nausées O douleurs abdominales O ballonnement O syndrome du célon irritable O intolérances, aliments
ou alcool O hypersensibilité aux produits chimiques (préciser)
Génito-urinaires : O miction impérieuse O fréquente O nycturie
Production d’énergie, transport ionique
Cardiovasculaires : O intolérance orthostatique (incapacité de tolérer la position verticale) O hypotension a médiation

neuronale O syndrome de tachycardie orthostatique posturale O palpitations avec ou sans arythmie cardiaque

O étourdissements légers

Respiratoires : O respiration de Kussmaul O respiration laborieuse O fatigue des muscles ventilatoires

Endocriniens, syst. nerveux autonome : O perte de stabilité thermostatique O intolérance aux températures extrémes
Epuisement neuro-immunitaire post-effort (ENPE)

O Fatigabilité importante, rapide, physique ou cognitive, en réaction a I'effort

O Aggravation des symptomes avec I'effort
O Epuisement post effort : 0 immédiat o différé o lenteur de récupération
O Epuisement que le repos ne soulage pas

O Réduction considérable du niveau d’activité antérieur d( au seuil peu élevé de fatigabilité physique et mentale
(manque d’endurance) __ Niveau d’activité : 0100 % 090 % 080 % 070 % 060 % 0 50 % 040 % 030 % 0 20 % 010 %
Hiérarchie, qualité et gravité des symptomes
Symptomes secondaires et facteurs aggravants
Qualité du sommeil : échelle de 1 a 10 (10 = excellent) ____ endormissement durée troubles
Douleur : échelle de 1 a 10 (10 = douleur la pire de tout) ____ problémes
Energie/fatigue : échelle de 1 3 10 (10 = super énergie) bonne journée __ mauvaise journée

aujourd’hui
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Examen physique : examen classique, avec attention particuliére aux points suivants :

temp. pH: pression sanguine/pouls: 1. position couchée : pr. / pouls
2. immédiatement au lever : pr. / pouls 3. apres 3 min. debout pr. / pouls
4. apres 5 min. debout pr. / pouls (Attention : faire en présence d’une autre personne, risque de chute.)

Neurologique
Syst. nerv. ctral : réflexes : (flexion/extension du cou pouvant accentuer les anomalies dues aux changements myélopathiques cervicaux)
Neurocognifs : O ralentissement de la pensée O déficience de la concentration O difficulté a se souvenir de la question
o fatigue cognitive : en cours d’examen, soustractions de 7 en 7 a partir de 100
O interférence cognitive : (ex. soustractions de 7 en 7 avec marche en funambule)
Douleur/musculosquelettique : O hyperalgésie O généralisée O myofasciale ou irradiée O jonctions muscles-tendons
O muscles tendus ; articulations : O inflammation 0O hypermobilité O restriction des mouvements ; points douloureux /18
O répond aux critéres de la fibromyalgie ; tonus musculaire : O parétique O spastique ; force musculaire
Troubles neurosensoriels, perception, motricité : O réaction anormale de I'accomodation de la pupille O hyperpigmentation

sous-orbitaire ; marche du funambule : O avant O arriere O test de Romberg ; O examen des réflexes

Immunitaire : lymphadénopathie douloureuse, régions : O cervicales O axillaires O inguinales (plus marquée en phase aigué)
O recrudescence a I'effort O croissants pourpres dans les fosses amygdaliennes : O délimités par les bords des cloisons
antérieures et pharyngiennes O en I'absence des amygdales, en position postérieure dans I'oropharynx O splénomégalie
Gastro-intestinal : 0 augmentation des bruits intestinaux 0O ballonnement & sensibilité de 'abdomen : épigastre (estomac), quadrant
inférieur droit (iléon terminal) et gauche (c6lon sigmoide) — pour la plupart des malades, sensibilité dans 2-3/3 des zones
Cardiovasculaire et respiratoire : O arythmies : O pression sanguine, voir ci-dessus 0O extrémités marbrées 0O paleur
extréme O phénomeéne de Raynaud O régression des lunules des ongles (phase chronique)

Protocole de laboratoire et investigations : diagnostiquer par les critéres, confirmer par les tests de laboratoire et
autres investigations. Un large éventail de tests fournira une base plus solide pour reconnaitre les agrégats de
symptémes et les anomalies, et pour orienter le traitement.

Tests de routine: ONFS OVS oCa oP oMg éryth. Ovitamine D3 0O B12 et folates O ferritine O zinc O glycémie a jeun
O céruloplasmine T Hb A1C O électrolytes sériques 0O TSH O électrophorese des protéines O protéine C réactive O créatinine
O ECG (ondes U et T bifides) 0O CPK, fonction hépatique O facteur rhumatoide O anticorps antinucléaires O analyse d’urine
O acides gras essentiels O coenzyme Q10 0O immunoglobulines O bilan diurne du cortisol O tTG O sérotonine

Autres analyses : (selon symptémes, anamnese, évaluation clinique, résultats d’autres tests, facteurs de risque)

O cortisol libre urinaire des 24 heures o S-DHEA 0O ACTH O radiographie pulmonaire O hormones, y compris
niveaux de testostérone libre O panoramique dentaire des racines O bilan des acides aminés O échographie
abdominale O test d’haleine lactose/fructose

Autres tests particuliers a I'EM, si et comme indiqué. Certains tests en sont a I’étape de la recherche mais peuvent
repérer des anomalies et orienter le traitement. Réserver l'interprétation des analyses virales a des spécialistes.

Pathogéne Tests Pathogéne Tests

O Entérovirus RT-PCR, sérologie, biopsie de 'estomac | O mycoplasmes ADN-PCR, sérologie

O EBV O CMV O HHV-6 ADN-PCR, sérologie, antigénémie O Borrelia burgdorferi ADN-PCR, sérologie, buvardage de western
O Chlamydophila pneumoniae | ADN-PCR, sérologie O Parvovirus B19 ADN-PCR, IgG, IgM

Bilans du systeme immunitaire : 0O *J, fonction des cellules NK et 4 cytotoxicité O activité des lymphocytes T et B 00 1gG O sous-
classes 1-4 de I'lgG O IgA O IgM (passage de Th1 a Th2) O bilan cytokine/chimiokine (précision 94 %) : IL-8, IL-13, MIP-1, MCP-1,
IL4 O cytométrie en flux 4 activité lymphocytaire o 4 dosage de la 2-5A RNase L de poids 37 kDa — anomalie du ratio et
bioactivité Otests d’'intolérances alimentaires O hypersensibilité chimique multiple O selles, leucocytes, équilibre bactérien
acide d-lactique, parasites et ceufs de parasites O bilan auto-immun dysbiose intestinale : O IgA et IgM pour les bactéries
aérobies intestinales O 4 activité de I'élastase leucocytaire des CMSP O test d’'intolérance alimentaire aux IgG O toxoplasmose

Tests neurologiques et essais statiques : O *scintigraphie avec produit de contraste — J, débit sanguin régional (cortex et cervelet) dans les
régions frontale, pariétale, temporale, occipitale, tronc cérébral — plus Fhypoperfusion est étendue, plus la maladie est grave T IRM cer-
veau — (plus d’'images pondérées en T2 dans les voies de la substance blanche et perte de volume de la substance grise) et éliminer la SP
O IRM colonne vertébrale (bombement dynamique du disque, hernie discale, sténose) 0 étude du sommeil ({, sommeil de phase 4,
schémas de sommeil, éliminer les troubles du sommeil traitables — obstruction des voies aériennes supérieures, apnée, etc.)

ENPE : dans une épreuve a I'effort cardiopulmonaire (8-12 mn, 2 jours de suite) mesurant fonction cardiaque, pulmonaire et métabolique,
seuls les cas d’EM obtenaient des scores beaucoup moins bons le deuxieme jour, avec une période de récupération de longueur anormale.
* Epreuve d’effort avec mesure des échanges gazeux expiratoires — mesure de la réaction cardiovasculaire, pulmonaire et
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FICHE D’EVALUATION CLINIQUE POUR LE DIAGNOSTIC

ENCEPHALOMYELITE MYALGIQUE — Adultes et enfants

métabolique, au repos et a I'exercice, 2 jours de suite : 0 consommation maximale en oxygéne VO, ou VO, au seuil anaérobie —
baisse de 8 % ou plus le 2° jour indiquant dysfonctionnement métabolique 0 analyse sanguine aprés I'exercice — augmentation
des genes sensoriels, adrénergiques et immunitaires — hausse unique a I'EM dans les récepteurs de métabolite

Meétabolisme de I'énergie/transport ionique : O bilan ATP — déceler l'insuffisance d’énergie due au dysfonctionnement de la respiration
cellulaire O autres parametres reliés a I'ATP, superoxyde dismutase et ADN acellulaire Respiratoire : T épreuve de fonction
pulmonaire Cardiovasculaire : O test de la table basculante pour confirmer l'intolérance orthostatique (inclinaison 70-80 °, contrdle
continu de la fréquence cardiaque, périodique de la pression sanguine — 30 min ou présyncope) 0 Réductions du débit cardiaque —
dysfonctionnement du ventricule gauche O Holter 24 heures si possible arythmie, NMH/STOP, myocardite (Note : inversions et/ou
aplatissements d’ondes T oscillant de fagon répétitive, typiques de 'EM, pourraient étre regroupés dans les changements non spécifiques des ondes T.)

Diagnostic différentiel : si indiqué pour un cas individuel, éliminer les autres maladies qui pourraient reproduire, de fagon plausible, la
complexe physiopathologie des symptémes essentiels de I'EM, ex. : troubles infectieux : tuberculose, SIDA, maladie de Lyme,
hépatite chronique, infection des glandes endocrines neurologiques : sclérose en plaques, myasthénie grave, B12 troubles de
I'auto-immunité : polymyosite et polymyalgie rhumatismale, polyarthrite rhumatoide endocriniens: maladie d’Addison,
hyper/hypothyroidie, syndrome de Cushing cancer ; anémies : carence en fer, B12/mégaloblastique diabéte sucré ; poisons

Exclusions : troubles psychiatriques primaires, trouble somatoforme, abus de drogues/médicaments, phobie scolaire pédiatrique « primaire »

Pathologies comorbides : syndrome de douleur myofasciale, syndrome articulaire temporomandibulaire, phénomene de Raynaud,
cystite interstitielle, prolapsus de la valve mitrale, syndrome de la vessie irritable, thyroidite de Hashimoto, conjonctivite seche
(sicca), dépression secondaire, allergies, hypersensibilité chimique multiple, etc. Le SFM est considéré comme un syndrome de
chevauchement. La migraine et le syndrome du célon irritable peuvent étre antérieurs a I'EM puis lui devenir liés.

Critéres du consensus international sur ’'EM

Obligatoire

Epuisement neuro-immunitaire post-effort (ENPE)
1. Fatigabilité physique ou cognitive ou les deux rapide et marquée en réaction a I'effort
. Exacerbation des symptomes post-effort
. Epuisement post-effort : immédiat ou différé
. Longueur de la période de récupération
. Faiblesse du seuil de fatigabilité physique et mentale (manque d’endurance) entrainant une baisse
considérable du niveau d’activité antérieur

Déficiences neurologiques : au moins 1 symptéme dans au moins 3 catégories
____ 1. Déficiences neurocognitives

____2.Douleur

___3.Troubles du sommeil

___4.Troubles neurosensoriels, troubles de la perception, de la motricité

Déficiences du systeme immunitaire, gastro-intestinal et génito-urinaire : au moins 1 symptéme dans au
moins 3 catégories
____ 1. Symptomes pseudo-grippaux : récurrents, chroniques, s’aggravant a I'effort
____2.Vulnérabilité aux infections virales — lenteur de récupération
____3.Troubles du tractus gastro-intestinal
___ 4. Troubles génito-urinaires
___5.Intolérances et hypersensibilités

Diagnostic

Déficiences de la production d’énergie / du transport ionique : au moins 1 symptéme
__ 1. Cardiovasculaire
____ 2. Respiratoire
___ 3. Perte de stabilité thermostatique
___4.Intolérance aux températures extrémes

EM EM atypique : répond aux criteres de 'ENPE mais au plus 2 symptémes de moins
autre

Apparition

O subite O graduelle O infection O autre

Gravité

O légére : répond aux critéres, baisse significative du niveau d’activité O modérée : baisse d’activité ~ 50 % O
sévere: presque incapable de sortir de chez soi O trés séveére: presque incapable de se lever, besoin d’aide
pour les fonctions élémentaires

Sous-groupes

Principal agrégat : O neurologique O immunitaire O métabolique/cardiorespiratoire O éclectique (équilibre)

Reproduction autorisée a des fins de diagnostic, d’éducation ou autres. © Comité du consensus international

12

Comité du consensus international



Manuel du consensus international a I'usage des médecins

GESTION ET TRAITEMENT PERSONNALISES

Objectifs

1. Soutenir le bien-étre de chaque malade en formulant un diagnostic défini, en respectant son expérience de sa
maladie, en lui assurant que sa maladie est réelle, en lui fournissant un espoir réaliste et des soins continus.

2. Aider chaque malade a se prendre a charge en collaborant a la gestion de sa maladie et en lui permettant de
maintenir son autonomie en ce qui concerne la complexité et le rythme de ses activités et leur gestion.

3. Optimiser les capacités fonctionnelles sans aggraver les symptémes.

Lignes directrices

1. La physiopathologie de la maladie et les résultats des tests de laboratoire doivent se refléter dans tout
programme de traitement et de gestion. Une réaction indésirable avec lenteur de récupération est a respecter et
accommoder. Tout le personnel de soin doit avoir une bonne connaissance de I’EM.

2. Donner priorité aux symptomes et dysfonctionnements les plus importants pour déterminer les meilleures
stratégies de traitement.

3. Entreprendre le traitement sans délai a partir des paramétres cliniques et résultats de laboratoire actuels.

4. Trouver et traiter les pathologies comorbides et les facteurs aggravants.

5. Le médecin traitant a la responsabilité de surveiller le traitement. Coordonner les consultations et traitements
complémentaires. Les malades incapables de quitter le lit peuvent avoir besoin de consultations téléphoniques, de
services de soins a domicile et de matériel d’assistance.

6. L’approche holistique globale est vitale. Les résultats d’un test de laboratoire sont d’une trés grande utilité mais
il est crucial de comprendre la différence entre traiter des malades et traiter des résultats.

7. Plan de traitement personnalisé : faire participer chaque malade a la définition d’objectifs réalistes et a

I’élaboration d’un programme personnalisé fondé sur ses propres priorités pour sa santé. Ce plan devrait étre
flexible, refléter la physiopathologie et favoriser le rétablissement. Considérer tous les aspects de la vie.
Commencer a un niveau qui assure le succés, aider a reconnaitre ses signes avant-coureurs et a préserver son
énergie, prévoir des stratégies de rechange pour les journées de moindre énergie. L’alliance thérapeutique est un
élément essentiel au soutien de I'autogestion de chaque malade.

Médicaments : principes et mises en garde

1.
2.

w

Trouver les composantes pathologiques des symptémes et axer le traitement sur la cause.

La plupart des malades sont extrémement sensibles aux médicaments. Y aller petit a petit | On ne trouvera pas ici
de posologie car on recommande de la réduire, au moins au début. Commencer par % - % de la posologie
recommandée. On peut avoir a adapter ou modifier la médication de temps en temps pour éviter que la tolérance ne
se développe. Eviter les antidépresseurs tricycliques, la prégabaline et la quétiapine pour les malades en surpoids.
Chaque malade doit comprendre la raison de prendre un certain médicament. Bien avertir des effets secondaires !
Aucun médicament n’est universellement efficace. Pour déterminer I'efficacité et les effets secondaires, ajouter
ou modifier un médicament a la fois. Peser les effets bénéfiques et les effets nocifs.

S’assurer que le régime de médication reste aussi simple, sir, efficace et peu coliteux que possible.

Principes de base
pour individualiser la gestion et le traitement

Repenser Eliminer Refaire le plein, restaurer, soulager
* |e mode * les pathogenes ¢ refaire le plein de nutriments, etc.
de vie * |es toxines * restaurer ’homéostasie
* les métaux lourds * soulager les symptomes

\ { L

Réévaluer
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le mode de vie / Strat

e Repenser

GESTION

ENCEPHALOMYELITE MYALGIQUE — Adultes et enfants

Repenser le mode de vie : stratégies d’autothérapie

Les stratégies d’autothérapie aident chaque malade a prendre l'initiative pour préserver son énergie, réduire la
recrudescence de ses symptomes et optimiser ses capacités fonctionnelles. Elles lui donnent des outils pour s’aider et
aider son organisme a se rétablir. Médecins et malades doivent se considérer comme une équipe travaillant en
collaboration. Il est important que chaque malade apprenne a résoudre ses problemes et a gérer son propre
traitement au quotidien, si cela lui est possible, pour ainsi reprendre la maitrise de sa vie.

Education et développement personnel : savoir, c’est pouvoir.

1. Rencontrer membres de la famille ou partenaire de vie aussitot que possible aprés le diagnostic pour discuter
de I'EM et de ce a quoi s’attendre, pour aider a développer des stratégies d’autothérapie et pour proposer un
espoir réaliste. Fournir de la documentation éducative.

2. Notes : en consultation, chaque malade devrait se faire accompagner de quelqu’un pour prendre des notes pour plus tard.

3. Encourager chaque malade a se fier a ses impressions et a ses expériences.

4. ldentifier et éviter les facteurs de stress et d’aggravation. Développer son énergie et les modifications de son environnement.

Optimisation du sommeil

Les troubles du sommeil prennent en général la forme du sommeil prolongé, parfois a I'extréme, en phase aigué, et

souvent passent a I'inversion marquée du cycle du sommeil, en phase chronique. Chaque malade devrait :

1. Réduire les stimulants comme le café, I’alcool, les décongestifs. Créer un milieu de vie calme.

2. Structurer le rythme de ses activités et y intégrer des moments de repos. L'exces d’effort peut aggraver I'insomnie.

3. Ecouter son corps et se reposer ou dormir quand le besoin s’en fait sentir. A cause des troubles du sommeil et de l'incapacité
de produire au besoin une quantité d’énergie suffisante, il est essentiel de ne pas épuiser ses faibles réserves d’'énergie.

4. Se coucher a heure fixe autant que possible, mais il est plus important de dormir quand on en a besoin. En phase
chronique, faire de courtes siestes chaque jour peut aider a régulariser I’heure du coucher.

5. S’occuper a une activité calme ou écouter un DVD de relaxation avant d’aller au lit peuvent aider. Les malades en
phase aigué ou dont I’état est tres grave peuvent dormir beaucoup mais d’'un sommeil non réparateur.

6. Prendre un bain tiede avant d’aller au lit et se garder au chaud toute la nuit.

7. La chambre a coucher doit toujours étre calme et obscure: poser des rideaux opaques, ne pas placer de

pendule face au lit et, au besoin, porter un masque sur les yeux ou des bouchons d’oreille.

Soutien de la posture : veiller a ce que le matelas et I'oreiller assurent un bon soutien postural.

9. La chambre a coucher doit toujours étre un sanctuaire de paix a réserver au sommeil et a I'activité sexuelle.

o

10. S’il est impossible de dormir, se lever et changer de piece, faire de la méditation calmante ou s’occuper a une

activité relaxante.

Nutrition, régime alimentaire et hydratation

Chaque malade a une biochimie et des besoins nutritionnels uniques. Les normes d’apport des vitamines se basent

sur une estimation de la quantité requise pour prévenir les carences manifestes. Etablir des profils individuels des

vitamines, minéraux, enzymes digestives et hypersensibilités alimentaires peut aider a assurer 'apport nutritionnel

requis pour le rétablissement.

1. Maintenir une bonne hydratation : environ 30 mL d’eau par kilo de poids corporel quotidiennement (¥ oz par Ib par jour).

2. Prendre des repas équilibrés, avec un régime tres nutritif, a heures réguliéres. Prendre 3 repas légers et 2 ou 3 collations
par jour, plutot que 3 gros repas, est moins exigeant pour la digestion et aide a stabiliser le niveau de sucre dans le sang et
éviter I'hypoglycémie. La plupart des herbes, fruits et Iégumes frais sont riches en antioxydants et en nutriments.

3. Le régime unique n’existe pas. En général, un régime plus riche en fruits, en légumes et en protéines faibles en gras
convient mieux. Manger une petite portion de protéine a chaque repas. Manger une variété d’aliments nutritifs.

4. Hypersensibilités et intolérances (gluten, lait, produits laitiers, ceufs) sont fréquentes. Faire des essais d’élimi-

nation, selon les indications.

Réduire les aliments raffinés tels farine et sucre blancs. Manger moins de riz poli pour éviter une carence en vitamine B1.

Eviter les aliments transformés : produits additionnés de glutamate, édulcorants artificiels. Limiter sucres et alcool.

7. Manger des aliments bio autant que possible. Préférer les [égumes verts, baies, pommes et fruits a peau tendre. Faire trem-
per fruits et Iégumes non bio dans de I'eau avec 1 c. ta de jus de citron et 1 c. ta de sel de mer aide a éliminer les toxines.

8. Prendre un comprimé de multienzymes aux repas selon les indications ou en cas de syndrome de I'intestin ou du
cOlon irritable.

9. Prendre des suppléments alimentaires selon les indications. Un supplément vitaminique et un supplément
minéral assureront I'lapport minimal journalier recommandé. A considérer : complexe-B, D3, acides gras essen-
tiels oméga-3 de poisson, coenzyme Q 10.

ow

10. Refaire le plein d’électrolytes peut étre utile.
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Manuel du consensus international a I'usage des médecins

Banque et budget d’énergie

L'ajustement du rythme, c.-a-d. I'adaptation individuelle du niveau d’activité a I'énergie disponible (en anglais pacing),
n’est pas un traitement mais il est essentiel pour que les malades tirent le meilleur parti possible de leur énergie limitée.
Tout comme pour un budget domestique, plus I'énergie est limitée, plus il est important de définir ses besoins prioritaires
et de se faire un budget d’énergie. Idéalement, chaque malade devrait avoir quatre « comptes » d’énergie.

Comptes d’énergie | Description

Quotidien Au haut des priorités, préserver I'énergie pour les activités de la vie quotidienne.
Urgence Réserver de I'énergie pour des occasions imprévues avec dépense d’énergie additionnelle.
Partage Budgéter du temps a partager avec d’autres, par téléphone, courriel ou en personne. Parler

et écouter peuvent étre tres fatigants, donc ne pas prolonger ces moments et se reposer
avant et apres. |l est essentiel d’établir des priorités.

Epargne et Idéalement, viser a économiser un peu d’énergie chaque jour pour prendre des forces et
investissement investir en vue de son rétablissement.

Probleme : généralement, les malades surestiment invariablement leurs capacités et ne s’apercoivent de I'excés

d’effort que lorsque survient un épisode asthénique.

Objectif : Optimiser les capacités fonctionnelles et I'endurance a I'activité de chaque jour sans aggraver les symptomes

Composantes pathologiques : ENPE : épuisement physique et mental post-effort, douleur, activation immunitaire et
recrudescence des symptomes e baisse de la consommation cérébrale d’oxygéne e déficience du métabolisme
aérobie ¢ baisse de la fréquence cardiaque du seuil anaérobie, de la VO, max et de I'effort maximal ¢ chute de la
capacité de produire de |'énergie apres répétition de I'exercice e intolérance orthostatique ¢ anomalies de la
fonction cardiaque ¢ période de récupération prolongée e incapacité de se remettre de I'acidose

Tant I’exercice sous-maximal que I'exercice limité a rythme libre peuvent causer I'ENPE.

Stratégies d’autothérapie et banque d’énergie : éducation, capacités fonctionnelles et activités
Les malades doivent toujours avoir la maitrise du rythme et de la durée de toute activité. Les encourager a :

1. Porter attention aux signaux de I'organisme et se sensibiliser aux moindres indices de I'’excés d’effort : il est
essentiel d’apprendre a reconnaitre les signes avant-coureurs d’'une dépense d’énergie excessive.

Stratégie : porter un moniteur cardiaque réglé a environ 5% de moins que le seuil anaérobie. S'arréter au signal du
moniteur. S’étendre et se reposer. Essayer de trouver I'activité, la durée ou le facteur aggravant qui a déclenché le
signal, et de détecter les moindres différences dans la fagon dont on se sent (pieds gelés, confusion plus intense, etc.).

Autres outils :  journal d’activité e tableaux e port d’appareils comme un compteur de pas ou un moniteur
Actigraph pouvant aider a se sensibiliser aux moindres indices de I'exces d’effort ¢ prendre sa température
avant et apres I'activité : une baisse indique un exces d’effort.

A inscrire au journal quotidien d’activité : durée et qualité du sommeil, niveau fonctionnel (échelle de 0 a 10), activité,
heure et durée, changement dans les symptémes ou leur gravité, changement de température, facteurs aggravants, etc.

2. Priorités, priorités, priorités ! Plus I'énergie est limitée, plus il est important de définir des priorités. Les malades
doivent connaitre leurs limites d’énergie et le rythme précisément nécessaire a une activité pour décider de
facon éclairée quelles activités leur conviennent le mieux.

3. Maintenir son niveau d’activité a l'intérieur des limites, se reposer souvent : I'alternance de courtes périodes
d’activité et de repos permet d’en faire plus au total. Toujours se reposer avant et apres une activité. Trouver
une activité agréable.

4. Définir ses frontieres et ses limites d’activité a soi. Apprendre a dire non sans culpabilité. Conserver son énergie
pour son quotidien, etc.

5. Adapter la position de son corps : (position debout vs. assise vs. couchée) Porter des protections articulaires
selon les indications.

6. Optimiser sa capacité fonctionnelle : selon la gravité, en phase chronique, on voit des malades (ce n’est pas universel)
capables d’intégrer de bréves activités a leur quotidien, ce qui aide a préserver et améliorer leur capacité fonctionnelle.
Controéler le niveau fonctionnel (1 a 10) au début et de fagon continue. Y aller petit a petit. Se servir d’'un moniteur de
fréquence cardiaque réglé un peu en-dessous du seuil anaérobie pour le biofeedback de I'activité. Les exercices
respiratoires favorisent la détente et renforcent les muscles respiratoires. Les étirements actifs avec respiration
améliorent I'amplitude du mouvement et la flexibilité et se pratiquent en position assise ou allongée. Eventuellement,
ajouter une résistance légere (bandes élastiques), puis de la marche ou de la nage (de courte durée). Toujours respecter
la mécanique et I'ergonomie corporelles. Ne jamais excéder ses limites d’énergie — obéir au moniteur de fréquence
cardiaque. Notes : Le métabolisme aérobie peut étre déficient. Ne pas faire d’exercice en zone polluée.
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ELIMINER PATHOGENES ET TOXINES

Zz

3

ELEMENTS NUTRITIFS

7

REFAIRE LE PLEIN D’

7.
8.

9.

10.

ENCEPHALOMYELITE MYALGIQUE — Adultes et enfants

Elaborer des stratégies de rechange pour les jours de faible énergie.

Simplifier ses routines et préserver son énergie ex. cuisiner assez pour deux repas ou plus. Toujours placer
certains objets (ex. clefs) a la méme place.

Modifier son milieu de vie, éviter la surcharge multisensorielle, faire usage d’appareils d’assistance fonctionnelle.
Eviter d’étre en déficit dans son compte d’énergie a la fin de |a journée, si possible.

Eliminer les pathogénes, les toxines et les métaux lourds

1.

Microorganismes : les infections persistantes aggravent les symptémes et augmentent I'invalidité. Antiviraux et
antibiotiques sont a utiliser avec précaution. Identifier I'agent infectieux (cf. p. 11) et envoyer consulter
I'infectiologue. Voici, a titre d’information, quelques bréves descriptions :
Produits non pharmaceutiques : ® prébiotiques ® probiotiques ® vitamine C ® B12 e L-glutathion e antioxidants
Produits pharmaceutiques : antiviraux — virus lymphotropes et autres : ¢ valacyclovir (en cas de virus de I'herpés
confirmé) e ganciclovir e valganciclovir (promédicament du ganciclovir) e cidofovir ¢ CMX001 e foscarnet e acyclovir
stimulants du systéme immunitaire * oxymatrine (infection entérovirale) e acides gras essentiels oméga-3 (AGE)
Antibiotiques : 21 jours consécutifs ou alterner de 8 a 10 jours d’antibiotiques suivis de 3 semaines de prébiotiques
et de probiotiques jusqu’au rétablissement. Privilégier les anciens antibiotiques pour éviter de développer la
résistance aux nouveaux, qui pourraient étre nécessaires dans une situation médicale grave. Bactéries,
mycoplasmes et chlamydophila pneumoniae : * doxycycline  clarithromycine e ciprofloxacine  azithromycine.
Dysbiose intestinale : » érythromycine ou e clarithromycine ou  xifaxan avec probiotiques ¢ VSL 3 » Mutaflor — pour se
remettre apres chaque traitement et pour rétablir les bactéries intestinales. Le traitement met fin a la prolifération.
Les bactéries anaérobies dentaires produisent des déchets trés toxiques. La photodésinfection pour désactiver de
nombreuses bactéries et toxines se fait au laser de faible énergie non thermique, et réduit les poches parodontales.
Antifongiques : comme la Candida, qui transforme les sucres en aldéhydes. Traiter avec des antifongiques.
Toxines : éliminer les toxines provenant de produits chimiques (PCP, uranium appauvri, organophosphates, etc.)
et de microorganismes qui peuvent s’accumuler a l'intérieur et autour des cellules, pouvant causer un passage du
mode Th1l au mode Th2 et inhiber la respiration cellulaire.
® boire de I’eau non chlorée * acides gras essentiels oméga-3 ® bentonite
Métaux lourds : perturbant le systéeme immunitaire. La structure d’un des fragments de RNase L est quasi
identique a celle d’une protéine impliquée dans I'élimination des métaux lourds et des produits chimiques
toxiques. En cas de blocage de cette protéine, les cellules deviennent trés sensibles au mercure. Eliminer les
métaux lourds ¢ envisager la chélation (non confirmé).

Refaire le plein de nutriments, restaurer ’homéostasie, soulager les symptéomes

Refaire le plein : probiotiques, hydratation, nutriments, vitamines, minéraux/électrolytes, enzymes, antioxydants.
Restaurer : oxygénation des cellules, équilibre acido-basique (pH), sommeil, équilibre de la flore intestinale,
équilibre hormonal

1

Oxygénation des cellules : la baisse de I'oxygénation des cellules entraine celle des enzymes respiratoires ; les cellules sont inca-
pables de produire assez d’énergie aérobie, les mitochondries s’'endommagent et restreignent le transport cellulaire de
I'oxygeéne. Un niveau insuffisant d’acides gras essentiels oméga-3 pourrait limiter I'échange d’oxygéne par les parois des cellules.

Produits non pharmaceutiques : * acides gras essentiels oméga-3 — huiles de poisson, de graines de lin ® méthyle

sulfonyle méthane (MSM)

Hydratation : environ 30 mL d’eau par kilo de poids corporel quotidiennement (% oz par Ib par jour).

Equilibre acido-basique : pour maintenir le pH sanguin a 7,4, 'organisme se sert des réserves de minéraux alcalinisants
comme tampons pour neutraliser les acides en excés. Les toxines et substances trop acides se déposent dans les
cellules, ce qui en réduit le niveau d’oxygeéne et augmente la vulnérabilité aux maladies™". Vérifier régulierement le pH.

Suggestions non pharmaceutiques : ® manger des fruits et légumes frais e refaire le plein de minéraux et de

vitamines e éliminer les toxines e eau alcaline e chlorhydrate de bétacaine au repas e régulateurs de pH
e bicarbonate de sodium (1 c. thé dans un verre d’eau, au moins une heure apreés le repas, 2 fois par jour).

Vitamines et minéraux : les vitamines sont généralement des cofacteurs aidant les enzymes a exploiter les nutriments.
Les normes d’apport recommandé se fondent sur les quantités nécessaires pour prévenir les carences manifestes. Un
profil des vitamines et minéraux peut aider chaque malade a avoir une consommation optimale de nutriments pour se
rétablir. Carences rapportées : vitamines C, D3, B12, autres complexes vitaminiques B, magnésium, potassium, sodium,

zing, L-tryptophane, L-carnitine, coenzyme Q10, acides gras essentiels™%

Vitamines : vitamine D3 : métabolisme du calcium, santé des os, aide a la régulation du rythme cardiaque ; ® complexes vit. B :
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métabolisme, synthése de I’ARN et ADN, oxydation des cellules, production des anticorps et santé des nerfs : e C : antioxydant,
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santé des surrénales, collagéne, tissus capillaires, lutte contre les infections ; ® A et E : antioxydants, santé des globules
rouges, synthese protéique. Les vitamines A, D et E sont liposolubles, et leur surconsommation peut étre toxique.
Minéraux : calcium : santé des os et dents, régulation du rythme cardiaque ; magnésium : métabolisme du
calcium et de la vitamine C, systemes nerveux et musculaire ; potassium : nerfs, tonus musculaire, fonction
cardiaque, réactions enzymatiques ; zinc : fonction tissulaire normale, métabolisme des protéines et hydrates de
carbone ; manganeése : activation des enzymes ; sodium : favorise la régulation de I’équilibre acido-basique,
contraction musculaire. Oligoéléments : jouent un réle dans de nombreux processus organiques.

Symptomes neurologiques
1. Troubles du sommeil : considérer la quantité de sommeil et son pouvoir réparateur.
Composantes et symptémes pathologiques possibles : ® réduction des phases3 et 4 du sommeil, ou l'organisme
récupere e fatigue et agitation simultanées e lenteur de I'endormissement ® sommeil agité ¢ sommeil pseudo-coma-
teux e réveil précoce e incapacité de se rendormir ¢ sommeil non réparateur e raideur au lever et « brouillard » mental.
Reconnaitre et traiter les troubles du sommeil associés : ® obstruction des voies aériennes supérieures ® apnée du sommeil
¢ syndrome des jambes sans repos ® mouvements périodiques nocturnes des membres e crampes dans les jambes
Suggestions non pharmaceutiques : * hygiéne du sommeil e relaxation e oreiller cervical e calcium, sels de
magnésium e mélatonine
Produits pharmaceutiques : endormissement: sédatifs et hypnotiques e zopiclone e zolpidem e zaleplon
¢ eszopiclone ; maintien du sommeil : » Trazodone e antidépresseurs tricycliques — doxépine, amitriptyline (faible
dose, courte période — effets secondaires pouvant étre graves) o L-tryptophane ; relaxants musculaires : * bacloféne

2. Douleur

Composantes et symptémes pathologiques possibles : ¢ altération du traitement cérébral de I'information sensorielle et de
la douleur, percue comme douleur ® neuropathies périphériques ® baisse du seuil de la douleur e dérégulation des canaux
sodiques et du transport ionique ® carence en magnésium e états inflalmmatoires ¢ douleur musculaire provenant du
mouvement : parétique/spastique (baisse/hausse du tonus ou de la masse musculaire) ¢ douleur structurelle : déficience
des structures de soutien ; ® un diagramme de douleur avec termes descriptifs aide a déterminer le type de douleur : ¢ vive
* percante e pulsative e picotements ; (échelle de douleur par analogie visuelle, évaluation de I'intensité)
Traiter la douleur localisée car elle peut rendre plus intense la douleur généralisée.

Suggestions non pharmaceutiques : éviter ce qui aggrave la douleur * ajuster son rythme e application locale de
chaleur ou froid e étirements en douceur ; thérapies corporelles par manipulation : ® massage ¢ physiothérapie
e chiropraxie e techniques de reldchement myofascial ; techniques de relaxation : ¢ biofeedback e ultrasons
e méditation e neurostimulation électrique transcutanée e acupuncture e sulfate de magnésium (pour les
spasmes musculaires) ® hydrothérapie ® activation électronique des synapses (SEA Tech®)

Produits pharmaceutiques : onguents topiques ; anti-inflammatoires : AINS (anti-inflammatoires non stéroidiens)
e jbuprofene e naproxene; inhibiteurs de la COX-2: e célécoxib, anticonvulsivants: gabapentine
e prégabaline ; antidépresseurs tricycliques — faible dose, courte période e amitriptyline e nortriptyline
e doxépine ; relaxants musculaires : * baclofene e cyclobenzaprine; migraines e succinate de sumatriptan ;
opiacés et narcotiques : seulement pour cas grave — justification et documentation exigées

3. Cognition et fatigue : aucun soulagement aprés repos.

Composantes et symptomes pathologiques possibles * neuropathologie : information sensorielle interprétée par le
cerveau comme de la fatigue e fatigue cognitive : de plus nombreuses parties du cerveau servent au traitement
auditif e hypotension cérébrale e fatigue au réveil: piétre qualité et faible quantité du sommeil e fatigue
métabolique : cellules incapables de transformer les substrats d’énergie en fonctions utiles e fatigue par carence en
oxygene : quantité insuffisante d’oxygéne fournie aux tissus et au cerveau e intolérance orthostatique : incapacité de
demeurer en position verticale ¢ fatigue musculaire : engendrée par le mouvement e fatigue structurelle : carence
des structures de soutien portantes ; e insuffisance rénale  hypothyroidie ¢ intolérances alimentaires ¢ malabsorption
des nutriments ¢ déséquilibre de I'insuline e stress ® médicaments ¢ hypersensibilité chimique multiple

Suggestions non pharmaceutiques : budget et banque d’énergie (cf. p. 15)  ajustement du rythme e gestion du sommeil
* milieu de vie simple et calme e simplification des téches ® matériel adapté e techniques de relaxation e postures restauratrices
e |a position semi-inclinée favorise parfois I'activité mentale * F'orthophonie peut atténuer les difficultés de trouver ses mots, de
traiter I'information, de mémoire e lire a son niveau puis apprendre de nouvelles informations ou habiletés, selon ses capacités

B12/cyanocobalamine ou méthylcobalamine : des études anecdotiques semblent indiquer que des malades
ayant une formule sanguine normale voient leur niveau d’énergie, leur capacité cognitive, leur force et leur
humeur s’améliorer avec des injections a forte dose de vitamine B12.
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Immunitaire ¢ Métabolisme
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Neurologique

TRAITEMENT e

ENCEPHALOMYELITE MYALGIQUE — Adultes et enfants

Produits pharmaceutiques : stimulants du systéme nerveux central pour la fatigue ® méthylphénidate (pour la concentration)
» modafanil  armodafinil ¢ moclobémide. Effets le plus souvent a court terme, pouvant ne pas améliorer I'endurance.
a. L’ENPE est la sommation marquée des effets directs et résiduels de nombreux dysfonctionnements interactifs.
Effets : épuisement physique et mental, faiblesse, recrudescence des symptomes et lenteur de récupération.
Composantes pathologiques possibles : ® épuisement neuro-immunitaire e baisse de la consommation d’oxygéne et de la
circulation cérébrales, du débit cardiaque et du seuil de douleur e déficience du métabolisme aérobie et de la distribution
d’oxygéne aux muscles ¢ hausse des signaux sensoriels percus par le cerveau comme douleur et fatigue ® immunoactivation

Traitement : I'ajustement du rythme est le meilleur outil de prévention (cf. p. 15). Un moniteur de fréquence
cardiaque peut aider a maintenir les réactions cardiovasculaires sous le seuil anaérobie. Traiter les
problémes de sommeil, de douleur, de fatigue et de la cognition.

b. Phénomeéne de surcharge : hypersensibilité a de nombreux types d’influx sensoriels

Peut causer un épisode asthénique — période temporaire d’épuisement immobilisant physique, cognitif ou les deux.
Composantes pathologiques possibles : hypersensibilité aux stimuli sensoriels, surcharge ¢ plus d’'une source
d’information e mixité des inputs — auditifs et visuels, physiques et cognitifs e effort physique ou mental
¢ milieu oU les activités se déroulent a un rythme rapide ou suscitent de la confusion ¢ températures extrémes
Suggestions non pharmaceutiques : traiter les problémes de sommeil, de douleur, de fatigue et de la cognition
Produits pharmaceutiques : un épisode asthénique par surcharge sensorielle répond parfois a une faible dose
d’une benzodiazépine : ® lorazépam e alprazolam

Symptomes immunitaires et gastro-intestinaux

Dysbiose intestinale : dysbiose intestinale (leaky gut syndrome), nausées, indigestion, reflux, ballonnement,
vomissements, douleurs abdominales

Composantes pathologiques possibles : ¢ déséquilibre bactérien — niveaux élevés de bactéries productrices d’acide D
lactique dans le tractus gastro-intestinal ¢ infection chronique a entérovirus de I'estomac ¢ lenteur de la vidange gastrique

Suggestions non pharmaceutiques : tests pour hypersensibilités alimentaires ® essais de suppression d’un aliment
pour évaluer la tolérance e adaptation du régime alimentaire (cf. p. 14, nutrition et régime alimentaire)
e intolérances fréquentes : gluten, lactose, fructose, lait, ceufs

Produits pharmaceutiques : confirmer I'infection. Consultation de spécialiste. Cf. p. 16, Eliminer les pathogénes, par. 1.

Symptomes du métabolisme énergétique et du transport ionique
1. Intolérance orthostatique : réaction du systéme sympathique a la baisse du retour veineux. Confirmer avec le test
de la table basculante.
Composantes pathologiques possibles : ® hypoperfusion cérébrale e déshydratation e baisse du débit cardiaque
* baisse du nombre de globules rouges en circulation e baisse du volume du plasma e baisse de la capacité du
sang a amener |'oxygéne au cerveau ® baisse du retour veineux ¢ problémes cervicaux ® médicaments ¢ A.D.H.
peu élevée ¢ troubles du systéme nerveux central
Suggestions non pharmaceutiques : e position allongée avec ou sans genoux fléchis e troubles proprioceptifs
cervicaux — éviter I'extension ou la rotation rapide du cou e bas de soutien e se lever lentement en se tenant
e prendre des repas légers e maintenir son hydratation e élever les jambes e s’allonger au premier signe
d’étourdissement soulage généralement les symptémes de tachycardie orthostatique posturale ou d’hypotension a
médiation neuronale ¢ électrolytes ® hausse en volume : ¢ sel de mer de qualité avec quantité suffisante d’eau
Produits pharmaceutiques : hausse en volume : chlorure de sodium — soluté isotonique de chlorure de sodium en
intraveineuse, si I'effet du sel est bon au début mais s’atténue, envisager la fludrocortisone (contréler le potassium)
e possibilité d’ajouter un béta-bloquant pour augmenter le remplissage du ventricule et réduire la tachycardie
posturale ou les palpitations, ex. ® aténolol ® pindolol ; agoniste alpha périphérique ® midodrine
2. Difficultés urinaires : miction impérieuse, fréquente, nycturie. Eliminer la possibilité d’infection et référer a I'urologue.
3. Systeme neuroendocrinien : anomalies de I'axe hypothalamo-hypophyso-surrénalien ¢ galantamine  mélatonine

Autres symptomes

1. Altérations de I’humeur : composer avec une maladie chronique peu comprise et des capacités fonctionnelles
fort réduites peut causer de I'anxiété ou de la dépression secondaire. Dire aux malades que la recherche est en
progrés. Evaluer les risques de suicide. En cas de dépression grave, référer pour thérapie.
Suggestions non pharmaceutiques : aider les malades a faire leur deuil : santé, mode de vie, profession,
revenus, etc. ® luminothérapie ® massages ® musique ou activités entrainantes * groupes d’entraide
Produits pharmaceutiques : IRSN : e venlafaxine e duloxétine ; IMAO : ® moclobémide (atténue la fatigue) ; ® bupropion

2. Troubles gynécologiques : par rapport a la normale, les femmes malades éprouvent plus de symptémes péri-
menstruels, qui peuvent durer deux semaines, et des symptomes plus graves durant et apres la ménopause153.
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Produits pharmaceutiques : péri-menstruels : la progestérone a faible dose peut aider (3 a 6 cycles seulement,
risque de thrombo-embolie) ; périménopause/postménopause : le traitement hormonal substitutif peut aider et
réduire le risque d’ostéoporose (a court terme seulement, risque de cancer du sein, de I'utérus, des ovaires).

Réévaluation — suivi régulier continu

1. Suivre et réévaluer la gravité des symptomes, jauger les améliorations et les difficultés, résoudre les problemes.

2. Revoir les priorités et adapter les stratégies de traitement et le plan d’action selon les indications.

3. Les tests de suivi peuvent se limiter a quelques paramétres clefs mais on ne saurait exagérer I'importance des
corrélations entre les résultats des tests et les progres cliniques.

4. Déterminer le fardeau total de la maladie en discutant avec chaque malade de la gravité des symptémes, de
la dynamique des interactions entre les agrégats des symptomes, leurs effets cumulatifs, I'impact sur sa vie a
mesure que le temps passe. |l faut considérer tous les aspects de sa vie : aspect physique, professionnel/
éducationnel, social, personnel, émotionnel.

5. Bien étudier tout nouveau symptome parce que les malades peuvent développer d’autres problemes
médicaux. Ne pas présumer qu’un nouveau symptome releve nécessairement de I'EM.

6. Tableaux, etc. Journal et échelle d’activité sont utiles. L’échelle internationale des symptomes (en développement)
aidera a situer chaque malade dans le groupe, a orienter le programme de traitement et a en controler I'efficacité.

7. Coordonner les soins et les consultations complémentaires : spécialistes, groupes d’entraide, regrouper les
rendez-vous, etc.

Considérations pour le traitement, maladie pédiatrique
La rapidité du traitement peut dans certains cas atténuer 'impact de I'EM. Suivre I'état de santé de I’enfant de
fagon continue.
La gestion du traitement se fait comme chez les adultes. Prescrire des médicaments avec les plus grandes
précautions — la posologie doit étre faible.
La participation des membres de la famille est essentielle pour suivre I'état de santé de I’enfant et assurer les
soins primaires.
Soutien additionnel : fournir de I'information sur les organismes, groupes de soutien et autres ressources pouvant aider.

Considérations éducationnelles : le médecin peut avoir a prendre de sérieuses décisions au sujet de I’éducation de
I’enfant. Considérer toutes les options en collaboration avec les parents et I'enfant et assurer la liaison avec I’école
au besoin. (Par « enfant », on entend ici les jeunes d’dge scolaire.) *Voir la lettre a I’école, pp. 27-28.

Généraliste et spécialiste devraient collaborer mais c’est généralement le médecin de famille, en collaboration

avec la famille, qui oriente la gestion de I'’éducation de I’'enfant pour assurer le respect du traitement médical en

cours, étant en général plus disponible pour la famille, et capable d’avoir une influence positive sur I’éducation et
le bien-étre de I'enfant.

Les déficiences cognitives graves (concentration et lenteur du traitement de I'information) rendent I'apprentissage
difficile et exténuant. Le fait qu’une explication soit donnée rapidement peut empécher I'éleve de la
comprendre. A la difficulté de traiter I'information s’ajoute celle de la retenir, ce qui, aprés tant d’efforts,
entraine un sentiment d’échec et peut causer de I'anxiété, de la dépression ou de la phobie scolaire.

Un effort physique ou mental minimal peut souvent causer une rechute, qui peut étre différée. L'enfant a perdu
environ 50 % de son niveau d’activité antérieur a cause de I'épuisement physiopathologique, etc. Les données d’un
organisme britannique de soutien (Advice Line) montrent que I'école est souvent la principale source de rechute™”.

Déterminer si compte tenu de sa santé et de ses capacités, I’enfant a avantage a aller a I’école actuellement.
Malheureusement, I’éducation a laquelle I'enfant a droit peut aggraver son état. En général, il est préférable de
suspendre sa scolarisation jusqu’a ce que ses forces et sa santé se soient stabilisées, et de passer ensuite au tuto-
rat a domicile. L'enfant qui a recu un diagnostic d’'EM est incapable de suivre un programme éducatif complet.

Choisir les accommodements éducatifs sur une base individuelle, selon I'état de santé de I'enfant, ses capacités,
ses besoins éducatifs particuliers, de facon a lui donner les meilleures chances de se rétablir.

Autres considérations
Avoir et élever un enfant exige une réflexion approfondie. Au nombre des points a considérer : la santé de la meére,
sa capacité de fournir un milieu de vie sain au foetus, a avoir suffisamment d’énergie pour élever son enfant
jusqu’a I'age adulte, et ses ressources de soutien a long terme pour le soin de I'enfant.
Risques : I'EM n’est pas héréditaire mais la recherche semble indiquer I’existence d’une prédisposition génétique.
Médicaments : y a-t-il un danger pour le foetus ? » Un arrét graduel avant la grossesse est-il possible ? ® Eviter la DHEA.
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AUTRES CONSIDERATIONS

ENCEPHALOMYELITE MYALGIQUE — Adultes et enfants

Grossesse : les repas fréquents et légers les plus nutritifs possibles sont essentiels ¢ maintenir une bonne
hydratation e risque de carence en fer et en calcium ¢ acide folique a conseiller ® supplément d’iode a envisager
e éviter le stress ¢ besoin de plus de repos ¢ I'augmentation de la production des hormones fait que certaines
malades se sentent mieux pendant la grossesse.

Allaitement : le lait maternel est le meilleur mais I’enfant peut fort bien se développer avec le lait maternisé. En
cas d’allaitement, certains médicaments sont a éviter. Si la mere a besoin de se reposer, on peut nourrir le bébé
avec du lait maternel exprimé.

Présence aupreés de I'enfant : la responsabilité et la joie sont I'affaire des deux parents. Accepter toutes les offres d’aide.
Attendre et élever un enfant sont exigeants sur le plan physique et émotif mais sont source de bonheur et de
gratification. La décision d’avoir un enfant doit étre une décision conjointe de la malade et de la personne qui
partage sa vie et c’est une décision a respecter.

Opération chirurgicale : avant une opération, sensibiliser I’équipe opératoire aux facteurs importants de I'EM :
hypersensibilité aux produits pharmaceutiques, y compris les anesthésiques, volémie en circulation réduite, intolé-
rance orthostatique, hypotension a médiation neuronale, niveaux peu élevés de magnésium et de potassium
intracellulaire, fatigabilité rapide, niveaux élevés de fatigue et de douleur. Voir a I'hydratation suffisante avant
I'opération. Le rétablissement est plus lent et peut exiger une hospitalisation plus longue.

Vaccination : on déconseille généralement I'immunisation par vaccin vivant a cause de I'affaiblissement du systéeme
immunitaire et du risque d’aggraver les symptémes et de déclencher des rechutes. Toute décision relative a la
vaccination revient au médecin traitant et a chaque malade. Si on choisit I'immunisation, on recommande de faire
administrer les injections par le médecin traitant. De bons résultats ont été obtenus avec deux a quatre minidoses,
administrées a un mois d’intervalle, de fagon a éviter toute réaction a retardement.

Don de sang et de tissus : la Croix-Rouge et la plupart des pays exigent qu’on soit en bonne santé pour faire un don
de sang ou de tissus. Les malades souffrant d’EM devraient donc s’en abstenir. De plus, des tests de sang
génétiques et autres semblent indiquer la présence d’agents infectieux dans le sang dans certain cas. Il s’agit la
d’un probléme de santé potentiellement grave.

Documentation médicale : il est souvent nécessaire de fournir de la documentation médicale concernant la gravité
des symptdomes et le niveau des capacités fonctionnelles. Les exigences varient d’'un pays a l'autre, et selon les
polices d’assurance. Bien vérifier les termes du contrat. En général, on demande la documentation suivante :
Dossier médical qui devrait comprendre une évaluation clinique qui tient bien compte des CCl, les résultats
anormaux des tests de laboratoire, les observations physiologiques objectives, la gravité des symptomes, la
durée de la maladie, la réponse aux traitements, les capacités fonctionnelles et le fardeau total de la maladie.

Biomarqueurs et tests : une épreuve de type test-retest sur les effets cardiopulmonaires de I'exercice enregistrée au
moyen d’un électrocardiogramme peut confirmer beaucoup de symptémes: ENPE, baisse de la consommation
cérébrale d’oxygene, lenteur de récupération, incapacité de se remettre de |'acidose. On observe un pic significatif de
la VO, max et de la VO, au seuil anaérobie — chute de 8 % ou plus au deuxiéeme test indiquant un dysfonctionnement
du métabolisme. Les scintigraphies cérébrales correspondent aux déficiences cognitives. Se référer a la physiopatho-
logie et aux évaluations des laboratoires pour fournir d’autres marqueurs objectifs des déficiences.

Echelles, journaux personnels des malades et questionnaires, préparés a la premiére visite et par la suite, sont utiles.

Limites fonctionnelles : considérer les limites fonctionnelles physiques, cognitives et émotionnelles, les effets de
I'imprévisibilité et de la fluctuation de la dynamique entre les symptomes, le manque d’endurance, les déficiences
neurocognitives, la chronicité, les effets cumulatifs de I'’épuisement cognitif et physique. Indiquer comment les limites
fonctionnelles affectent les activités courantes de la vie quotidienne (AVQ), les activités instrumentales de la vie
quotidienne (AIVQ) (comme les travaux ménagers), les programmes de réadaptation et les activités professionnelles.

Le pronostic est une estimation clinique. Il est impossible de le prévoir avec certitude pour un cas particulier. Régle
générale, plus les symptomes a 'apparition de la maladie étaient graves, plus le pronostic est mauvais.

Fournir une opinion médicale quant a la capacité de retourner au travail.

Des recherches emballantes : des approches plus globales et de nouveaux progres technologiques de la recherche
font avancer la compréhension des corrélats cliniques. On s’attend a ce que la recherche sur des groupes de malades
constitués a partir des CCl mette en lumiere ou confirme les mécanismes et biomarqueurs biopathologiques
particuliers a 'EM. Les membres du comité du consensus international tiennent a remercier les malades (plus de
50 000) a qui ils ont offert diagnostic et traitement, et qui sont a I'origine d’une grande partie des idées présentées ici.
Les auteurs espérent que ce manuel s’avérera une ressource utile et conviviale pour la pratique clinique et qu’il

améliorera la clarté et la cohérence du diagnostic et I'efficacité du traitement partout dans le monde.
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Annexe 1: CRITERES DU CONSENSUS INTERNATIONAL Encéphalomyélite myalgique — Formulaire court
Adultes et enfants e Clinique et recherche

Obligatoire | Epuisement neuro-immunitaire post-effort (ENPE) (A)
3 Déficiences neurologiques : au moins 1 symptéme dans 3 catégories (B)
3 Déficiences immunitaires/gastro-intestinales/génito-urinaires : au moins 1 symptéme dans 3 catégories (C)
1 Déficiences du métabolisme énergétique et du transport ionique : 1 symptéme (D)

___A. Epuisement neuro-immunitaire post-effort (ENPE) Obligatoire Caractéristiques :

1. Fatigabilité physique ou cognitive ou les deux, rapide et marquée en réaction a I'effort — qui peut é&tre minimal comme les
activités quotidiennes ou les taches mentales simples — pouvant étre invalidante et causer une rechute.

2. Exacerbation des symptomes post-effort : épuisement post-effort pouvant survenir immédiatement apres I’activité
ou encore des heures ou des jours plus tard.

3. Récupération lente, souvent de 24 heures ou plus. Rechutes pouvant durer des jours, des semaines ou méme plus.

4. Faiblesse du seuil de fatigabilité physique et mentale (manque d’endurance) entrainant une baisse considérable du
niveau d’activité antérieur.

___ B. Déficiences neurologiques Au moins UN symptome de TROIS des QUATRE catégories suivantes :
____ 1. Déficiences neurocognitives
* Difficulté a traiter 'information : affaiblissement de la concentration, ralentissement de la pensée, du langage
* Perte de la mémoire a court terme : pietre mémoire de travail, difficulté a se rappeler ce qu’on voulait dire, etc.
___ 2. Douleur
* Maux de téte : céphalées chroniques et généralisées liées a la tension des muscles cervicaux, migraines
* Douleurs considérables, muscles, jonctions tendino-musculaires, articulations, abdomen, poitrine : hyperalgésie
___3.Troubles du sommeil
* Troubles des schémas de sommeil : hypersomnie, inversion du cycle du sommeil, réveil fréquent, réves pénétrants
* Sommeil non réparateur: sentiment d’épuisement au réveil indépendamment de la durée du sommeil,
somnolence de jour
___4.Troubles neurosensoriels, troubles de la perception, de la motricité
* Hypersensibilité neurosensorielle, incapacité de faire la mise au point visuelle ; déficience de la perception de la profondeur
* Motricité : faiblesse musculaire, manque de coordination, ne pas se sentir solide sur ses jambes, ataxie

___ C. Déficiences du systeme immunitaire, gastro-intestinal et génito-urinaire
Au moins UN symptéme dans TROIS des CINQ catégories suivantes :
___ 1. Symptomes pseudo-grippaux pouvant étre récurrents ou chroniques, généralement apparaissant ou s’aggravant avec I'effort
___2.Vulnérabilité aux infections virales avec lenteur de récupération
____ 3. Tractus gastro-intestinal, ex. : nausées, ballonnement, syndrome de l'intestin ou du célon irritable
___ 4, Systeme génito-urinaire, ex. : miction impérieuse ou fréquente, nycturie
___ 5. Intolérances ou allergies & des aliments, odeurs, médicaments ou produits chimiques : aliments, produits
chimiques, odeurs, médicaments, alcool

___D. Déficiences du métabolisme énergétique et du transport ionique : au moins UN symptome
___ 1. cardiovasculaires : intolérance orthostatique, palpitations avec ou sans arythmie cardiaque, étourdissements
___ 2. Respiratoires : respiration de Kussmaul, respiration laborieuse, fatigue des muscles ventilatoires
____ 3. Perte de stabilité thermostatique : fluctuations diurnes importantes, épisodes de transpiration, extrémités froides
___4.Intolérance aux températures extrémes

Classification : Encéphalomyélite myalgique
Encéphalomyélite myalgique atypique : répond aux criteres de 'ENPE avec au plus deux symptomes de
moins. Dans de rares cas, il peut y avoir absence de douleur ou de troubles du sommeil.

Diagnostic différentiel : si indiqué pour un cas individuel, éliminer les autres maladies qui pourraient reproduire, de fagon plausible, la complexe
physiopathologie des symptoémes essentiels de 'EM, ex. : troubles infectieux : tuberculose, SIDA, maladie de Lyme, hépatite chronique, infection
des glandes endocrines neurologiques : sclérose en plaques, myasthénie grave, B12 troubles de Fauto-immunité : polymyosite et polymyalgie
rhumatismale, polyarthrite rhumatoide endocriniens : maladie d’Addison, hyper/hypothyroidie, syndrome de Cushing cancer ; anémies : carence
en fer, B12/mégaloblastique diabéte sucré ; poisons

Exclusions : troubles psychiatriques primaires, troubles somatoformes, abus de drogues/médicaments, phobie scolaire pédiatrique « primaire »

Pathologies comorbides: syndrome de douleur myofasciale, syndrome articulaire temporomandibulaire, phénoméne de Raynaud, cystite
interstitielle, prolapsus de la valve mitrale, syndrome de la vessie irritable, thyroidite de Hashimoto, conjonctivite seche (sicca), dépression
secondaire, allergies, hypersensibilité chimique multiple, etc. Le SFM est considéré comme un syndrome de chevauchement. La migraine et le
syndrome du colon irritable peuvent étre antérieurs a 'EM puis lui devenir liés.
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Annexe 2: Profil du sommeil et de la douleur

Nom :

Date: du au

Date |Energie |Douleur|Fréq. |Pr.
% a.m. [0-10 card.

Activités/Facteurs

Energie

jour ™M

Douleur

jour™

Temp.

Min. avant |Durée du
de dormir |sommeil

Eveil
b
n° min.

Prof.
1-5

Rép.
0-10

Dim.

Lundi

Mardi

Jeudi

Ven.

Sam.

Dim.

Lundi

Mardi

Jeudi

Ven.

Sam.

Echelle de douleur par analogie visuelle Indiquez le degré de la douleur ressentie au cours des 2 derniers jours (48 heures)
en plagant un « / » sur la ligne

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Aucune douleur Douleur insoutenable
Douleur Sourde ===== Brilante xxxxx En coup de couteau ////// Fourmillements ooooo Articulaire eeeee
corporelle | Autre douleur ppppp Décrire :

Douleur jour 1

Douleur jour 14

Tableau de I’échelle de douleur et d’énergie

Ligne bleue : énergie Ligne rouge : douleur

Dim.

Lundi | Mardi

Mer. Jeudi | Ven.

Samedi

Dim.

Lundi

Mardi

Mer.

Jeudi

Ven.

Samedi

100 %

90 %

80 %

70 %

60 %

50 %

40 %

30 %

20 %

10%
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Lettre au personnel des écoles et organismes au sujet des jeunes souffrent d’encéphalomyélite myalgique (EM)

Quand on enseigne a des éleves souffrant d’EM, on reste souvent perplexe devant le nombre des
symptomes, ainsi que le degré d’invalidité engendré. Une étude a long terme de la fréquentation
scolaire des éleves dans 1098 écoles a montré que 51 % des absences étaient causées par 'EM
[Dowsett E., Colby J. JCFS, 1997]. Dans une étude de suivi a long terme, I'absence moyenne était de
1,8 année scolaire par éléve [Speight N.]. Nous espérons que cette lettre vous aidera a mieux
comprendre 'EM et ses conséquences sur I'éducation. L'école a la possibilité de soutenir ces jeunes,
d’accommoder leurs besoins éducationnels, et de faire une différence positive dans leurs vies difficiles.

L'EM frappe tous les groupes d’age y compris les jeunes enfants, tous les groupes raciaux ou
ethniques et tous les niveaux socioéconomiques. A I'heure actuelle, on ne connait pas de
reméde. Le pronostic individuel est impossible a prédire avec certitude.

Encéphalo = cerveau
myél= moelle épiniére
ite = inflammation
my = muscle

algique = douleur

EM: CIM G93.3 (OMS)
Maladie neurologique

L’encéphalomyélite myalgique (EM) est une maladie neurologique grave et complexe qui affecte tous les systémes de I'organisme.
L'infection initiale peut causer des dommages au cerveau et une profonde dérégulation des systemes nerveux et immunitaire, et
nuire a la production de I'énergie cellulaire et a la fonction cardiovasculaire. L'EM est plus invalidante que la plupart des maladies.
La gravité et la hiérarchie des symptomes chez les enfants peuvent fluctuer rapidement et sembler tres irrégulieres.

Caractéristique principale — L'organisme est incapable de produire une quantité suffisante
d’énergie pour répondre a la demande, comme un appareil de chauffage dont la flamme pilote
est allumée mais qu’on ne peut pas régler pour qu’il fournisse plus de chaleur quand il le faut.

* Epuisement neuro-immunitaire : un effort physique ou mental pouvant &tre minimal, comme
les activités du quotidien, cause un épuisement rapide et une aggravation des symptémes.

* l’épuisement post-effort et la recrudescence des autres symptémes peuvent survenir
immédiatement aprées I'activité ou encore des heures ou des jours plus tard.

Incapables de produire
I’énergie nécessaire.
Une activité simple les
épuise.

* La période de récupération est longue, de 24 heures a plusieurs jours. Une rechute peut durer des jours, des semaines ou méme plus.
* Le manque d’endurance physique et mentale entraine une baisse considérable des niveaux d’énergie et d’activité antérieurs.
Déficiences cognitives et du systeme nerveux central : les jeunes peuvent avoir les problémes suivants :
¢ Difficulté dans le traitement de I'information : ralentissement de la pensée et du langage, manque de concentration,
confusion, désorientation, difficulté a prendre une décision ou a assimiler de I'information, dyslexie pouvant se manifester
seulement avec la fatigue, difficulté avec I'ordre des mots ou nombres, incapacité d’effectuer plus d’une tache a la fois.

souvenir d’'une information, pietre mémoire de travail.

Maux de téte: maux de téte graves et chroniques souvent invalidants; migraine pouvant
s’accompagner d’une chute rapide de la température, frissons, faiblesse grave et vomissements.
Douleur : muscles, articulations, poitrine, abdomen, etc. La douleur peut étre disséminée,
avec des fluctuations et des migrations rapides.

Troubles du sommeil : en phase aigué, la durée du sommeil est longue, parfois a I’extréme,
et I’enfant ne peut rester en état d’éveil. Ceci aboutit souvent a l'inversion du cycle du

Perte de la mémoire a court terme : difficulté a se rappeler ce qu’on voulait ou allait dire, a trouver ses mots, a se

Erreurs de transmission
ou d’interprétation dans
les messages entre le
cerveau et les autres
systémes de I'organisme.

sommeil, avec insomnie et sommeil une grande partie de la journée. Au moment d’un « crash » c.-a-d. d’un épisode
asthénique (un épuisement quasi paralysant), 'enfant est de nouveau incapable de rester en état d’éveil. Au réveil,
I’enfant ressent une profonde fatigue physique et mentale, quelle qu’ait été la durée de son sommeil.

Déficiences de la motricité : faiblesse musculaire, mouvements saccadés ou agités, manque d’équilibre, manque de

coordination, baisse des habiletés de motricité fine, maladresse apparente, hypermobilité articulaire.

Troubles perceptuels/sensoriels : incapacité de faire la mise au point visuelle, hypersensibilité a la lumiére, au son, a la

vibration, aux odeurs (y compris parfums et peinture), au go(t, a certains aliments, produits chimiques ou médica-

ments ; pietre perception de la profondeur.

Autres symptémes trés marqués
* Systeme immunitaire : symptomes pseudo-grippaux qui souvent apparaissent
ou réapparaissent avec I'effort.
* Troubles du systeme digestif /gastro-intestinal, miction impérieuse ou fréquente.

L’EM, c’est comme avoir toujours la
grippe. Les symptémes s’aggravent
avec l'effort, physique ou mental.

* Cardiovasculaires : incapacité de tolérer la position verticale, étourdissement ou vertige, périodes ou le coeur bat trés vite.
* Température corporelle : fluctuations, pieds et mains gelés, sensation de fébrilité sans fievre, frissons.

* Température : incapacité de tolérer les températures extrémes.
Symptémes secondaires

* Humeur : I'enfant qui essaie de composer avec cette maladie complexe et mal comprise, souvent trés invalidante, peut
souvent avoir ’humeur trés changeante ou souffrir d’anxiété ou de dépression. L’hyperactivité temporaire est suivie
d’un épuisement accablant. La fatigue fait que I’enfant paraft irritable ou semble faire preuve de paresse.

* La phobie scolaire secondaire peut se développer a cause des problémes scolaires ou de I'intimidation. En période de
loisir, les jeunes qui souffrent d’EM passent la plus grande partie du temps a se reposer, tandis que les jeunes qui

souffrent de phobie scolaire primaire reprennent leurs activités et leurs fréquentations.

Le médecin peut suspendre la scolarisation de I'enfant jusqu’au retour de ses forces et a la stabilisation de son état.

Editeurs : Carruthers et van de Sande
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ENCEPHALOMYELITE MYALGIQUE — Adultes et enfants

Considérations et recommandations en matiére d’éducation : dispenser I’éducation a laquelle I'enfant a droit est
une obligation. La physiopathologie de 'EM doit étre respectée et se traduire dans tous les programmes éducatifs.
L’équipe école aura avantage a rencontrer I’enfant et ses parents des que le diagnostic d’EM aura été posé et au début

de chaque année scolaire si I'enfant fréquente I'école. Communiquer avec le médecin de I'enfant au besoin.

Choisir les accommodements éducatifs sur une base individuelle, selon I'état de santé de |’enfant, ses capacités, ses

1.

besoins éducatifs particuliers, de fagon a lui donner les meilleures chances de se rétablir.

Modalités éducationnelles a considérer : enseignement a domicile, tutorat, apprentissage en ligne et virtuel, cours par

correspondance, scolarisation a temps partiel, ou modalités combinées.

Choix du milieu le plus approprié : « Quel milieu de vie donne a I’enfant la meilleure chance d’apprendre et

d’acquérir son éducation ? » Par le passé, on a trop mis I'accent sur le retour a I'école le plus rapide possible. Cette

stratégie a échoué parce que le rythme rapide du milieu scolaire est trop exigeant, méme a temps partiel, et dans
beaucoup de cas, a entrainé la santé fragile de I’enfant dans une spirale descendante.

* Education écoénergétique : 'enseignement & domicile est en voie de devenir la méthode de choix car c’est 'usage le plus

efficace de I'énergie limitée de I'enfant, dans un milieu calme sans distraction, et la méthode la plus propice au

rétablissement. Dans ce cadre, il est plus facile d’établir des priorités et d’aller a I'essentiel du curriculum, et de non
seulement respecter le rythme de I'enfant et ses périodes de repos mais aussi d’adapter les modalités de la transmission de

I'information, ce qui lui permet de bien comprendre chaque étape et élimine beaucoup de stress. Idéalement, on procede

par enseignement ou tutorat. Le tutorat virtuel en ligne, au moyen de Skype ou d’un logiciel similaire, peut étre avantageux.

Milieu scolaire : ® souvent trés actif e rythme rapide e plusieurs sources d’information e plusieurs actions simultanées

e interaction sociale nécessaire e surcharge sensorielle — lumiére vive, bruit, odeurs, etc. La surcharge physique,

mentale, sensorielle et émotionnelle peut causer épuisement, recrudescence des symptomes, dépression et rechute.

Fréquentation a temps partiel : les forces de I'enfant sont-elles suffisantes ? L’école aggrave-t-elle ses symptémes ?

Combiner I’école a temps partiel et I’enseignement a la maison pourrait étre a considérer pour les cas bénins.

Le contact social passe aprés la santé et I’éducation de I'enfant. Une visite a I’école dans un but de socialisation peut

étre utile si les forces de I'enfant sont redevenues suffisantes.

Il faut modifier le programme, rationaliser la charge de travail et réduire au minimum les travaux a remettre.

* Définir les priorités essentielles et se concentrer sur les concepts.

* Entreprendre le programme a un niveau qui en assure le succes. Des périodes courtes chaque jour sont préférables
a des périodes plus longues qui peuvent entrainer I'épuisement. Apres le repos de I'été, les enfants ont générale-
ment tendance a surestimer leurs forces.

* Examens : se concentrer sur les examens indispensables. Les malades pourraient devoir rédiger un examen a la
maison, sous surveillance. Une déficience cognitive marquée devrait donner droit a une période d’examen plus
longue d’au moins 25 % pour pouvoir refléter ce dont I’éléve est vraiment capable.

L]

Avec nos remerciements de votre patience, de votre compréhension et du soutien qui aidera ces enfants a acquérir
I’éducation désirée, veuillez agréer nos salutations les meilleures.

Le comité du consensus international pour I'encéphalomyélite myalgique (médecins, chercheurs et une éducatrice, représentant 12 pays)

Références et ressources utiles

¢ TEACH-ME : en ligne, en frangais et an anglais : http://www.mefmaction.com/index.php?option=com_content&view=article&id=288&Itemid=356

¢ Tymes Trust : source d’information trés compléte en matiére d’éducation des jeunes souffrant d’EM (en anglais) http://www.tymestrust.org

* Carruthers, B.M., van de Sande, M.|,. De Meirleir, K.L., et al. (2011). Myalgic encephalomyelitis: International Consensus Criteria Journal of Internal Medicine.
270(4), 327-38.

Passe scolaire Accés a I'éducation Accommodements simples, définis et acceptés au préalable par I'école et I'éléve : sans discuter ni

déranger le reste de la classe, sur présentation de sa passe, I'éléve aura le droit de prendre une pause de repos ou une collation pour

refaire ses forces, de porter des verres fumés a cause de I'hypersensibilité a la lumiére, de ne pas attendre en file, de ne pas avoir a

demander la permission pour aller aux toilettes.
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Auteurs et dffiliations (suite de la deuxiéme de couverture)

Carlo-Stella, Nicoletta, M.D., Ph.D. ; clinicienne et chercheuse : immunologie, immunogénétique de 'EM
Azienda Ospedaliera della Provinca di Pavia, Pavie
Pratique privée en soins primaires, spécialisation EM, Pavie, Italie

Chia, John, M.D. ; clinicien et chercheur : médecine interne - maladies infectieuses, immunopathogénie
Professeur adjoint de médecine clinique : Harbor-UCLA Medical Center, University of California, Los Angeles, Californie
Directeur : EVMED Research, Lomita, Californie, E.-U.

Darragh, Austin, M.A., M.D., FFSEM (RCPI, RCSI), FRSH, FI Biol | (Hon.) ; clinicien et chercheur : endocrinologie
University of Limerick, Limerick, Irelande

Gerken, Anne, M.B., B.Sc., D. ObstRCOG, FRCPath : microbiologiste clinique
Microbiologiste consultante a la retraite, avec de nombreuses années d’expérience de 'EM, Suffolk, Royaume-Uni

Jo, Daehyun, M.D., Ph.D. ; clinicien et chercheur : douleur et anesthésiologie
Directeur : Clinique de la douleur, Hopital de I'université Konyang, Daejeon
Professeur : Département d’anesthésiologie et de médecine de la douleur, université Konyang, Daejeon, Rép. de Corée

Lewis, Don, M.D. ; clinicien : soins primaires, spécialisation EM
Donvale Specialist Medical Centre, Donvale, Victoria, Australie

Light, Alan R., Ph.D. ; chercheur : physiologie, neuroscience, neurobiologie et neuroanatomie médicales,
mécanismes de la douleur et de la fatigue
Professeur : anesthésiologie, neurobiologie et anatomie ; neuroscience moléculaire et cellulaire, école de
médecine, University of Utah, Salt Lake City, Utah, E.-U.

Light, Kathleen C., Ph.D.; chercheuse : médecine comportementale — dérégulation physiologique dans les troubles
de douleur et de fatigue chroniques, facteurs comportementaux dans les maladies cardiovasculaires,
avantages du soutien familial pour la santé, questions relatives a la santé des femmes et des minorités

Professeure : anesthésiologie et psychologie, école de médecine, University of Utah, Salt Lake City, Utah, E.-U.

Marshall-Gradisnik, Sonya, Ph.D. ; chercheuse : immunologie - cellules tueuses naturelles, dysfonctionnement et
expression du récepteur du peptide intestinal vasoactif, dysfonctionnement de la régulation des lymphocytes T
Professeure : Ecole des sciences médicales, Griffith Health Institute, Griffith University, Southport, Australie

Mclaren-Howard, John, D.Sc., FACN ; biochimie clinique, biochimie de la nutrition, propriétés biochimiques de 'EM,
dysfonction mitochondriale, affections vasculaires et dysbiose intestinale
Membre : American College of Nutrition
Directeur : Acumen Medical Limited, Tiverton, Devon, Royaume-Uni

Mena, Ismael, M.D. ; médecine nucléaire
Directeur : Imagenologia Funcional Cerebral, département de médecine nucléaire, Clinica las Condes, Santiago, Chili
Professeur émérite : sciences radiologiques, école de médecine de 'UCLA, Californie, E.-U.
Docteur Honoris Causa : université d’Auvergne, France

Miwa, Kunihisa, M.D., Ph.D. ; clinicien et chercheur : médecine interne : cardiologie, physiologie cardiovasculaire
Directeur : clinique Miwa Naika, Toyama, Japon

Murovska, Modra, M.D., Ph.D. ; chercheuse : virologie, microbiologie médicale, biologie moléculaire
Directrice : Institut de microbiologie et de virologie A. Kirchenstein, Riga Stradins University, Riga, Lettonie
Professeure agrégée : Riga Stradin$ University, Riga, Lettonie

Stevens, Staci, M.A. ; physiologie de I’exercice
Directrice : Workwell Foundation, Ripon, Californie, E.-U.

Déclaration de conflit d’intérét

D" McLaren-Howard a déclaré un intérét direct dans Acumen Medical Ltd., Royaume-Uni.
Tous les autres membres ont déclaré n’avoir pas d’intéréts opposés

Coordonnatrice du consensus : Marj van de Sande




Expression post-effort des récepteurs ARNm : Les cas d’EM et d’EM avec fibromyalgie associée (B) montraient un niveau d’expression des récepteurs sensoriels,
adrénergiques et du systeme immunitaire sensiblement plus élevé que les cas du groupe-contréle (A) et les cas de fibromyalgie seulement (D). Les cas du sous-groupe C montraient une
réduction du niveau d’expression des récepteurs alpha 2A et rapportaient des symptémes d'intolérance orthostatique.
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Les zones d’hypoperfusion étendues sont caractéristiques de ’'EM Le Manuel du consensus international
Comparaison en 3D, malades/témoins — Ech. act. moy. (cf. p. 4) sur l'encéphalomyélite myalgique est
D' Ismael Mena, médecine nucléaire (2010) Normal a minimal (cortex max., cér. max)\, une mise & jour concise et de haut
calibre, par des sommités de partout
I dans le monde. Dans ce domaine,
I’évolution est si rapide qu’il est difficile
de se tenir a jour. Ce manuel de lecture
facile explique comment bien évaluer et
diagnostiquer les cas des malades
souffrant d’EM. Il aborde également les
plus récentes recommandations de
traitement. J'en conseille vivement la
lecture a toute personne qui étudie la
médecine ou qui est appelée a
prodiguer des soins, pour avoir I’heure
juste en ce qui concerne cette maladie
complexe.
D' Lisa Beecham, MBBS, FRACGP
Gold Coast, Australie
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Critéres du consensus international

La European Society for ME (ESME) recommande que :

« les équipes de recherche n’utilisent que les CCI et emploient le terme EM pour cette maladie dans tout le
matériel écrit de leurs recherches ;

* les fondations et organismes gouvernementaux subventionnent les scientifiques qui se basent sur les CCI ;

* les institutions et organismes gouvernementaux adoptent officiellement les CCl et les affichent sur les sites
Internet officiels ;

* les médecins se servent des CCI pour poser leurs diagnostics et n’utilisent que le terme EM G93.3 dans les
dossiers des malades ou dans le matériel écrit a leur sujet ;

* les organismes ou personnes qui défendent les droits des malades parlent d’'une seule voix et se rallient
autour du terme EM pour cette maladie.

(La société ESME a été fondée comme groupe de réflexion pour la recherche scientifique.)




Notes

Pour obtenir des exemplaires additionnels de ce document, voir page suivante.



Qu’est-ce que 'AQEM ?

L’Association québécoise de I'encéphalomyélite myalgique (AQEM)
est un organisme de bienfaisance enregistré et un organisme
communautaire reconnu par le ministére de la Santé et des
Services sociaux du Québec.

Notre mission est de faire connaitre et reconnaitre
Iencéphalomyélite myalgique (plus connue sous le nom de
syndrome de fatigue chronique), d’aider les personnes atteintes
ainsi que de contribuer a promouvoir la recherche.

L’AQEM est un regroupement de personnes volontaires réunies
autour d'un projet commun a travers lequel chacune des victoires
personnelles s’additionne & celles des autres, contribuant ainsi a
I'avancement de la connaissance et de la reconnaissance de la
maladie et au mieux-étre des personnes atteintes.

La publication de ce document s'inscrit dans le cadre d’éléments
de la mission de I'Association :

+ informer et sensibiliser les milieux de la santé et des services
sociaux, les milieux juridiques et syndicaux, les organismes
gouvernementaux, les employeurs et les enseignants ;

+ aider les personnes atteintes a défendre leurs droits et a obtenir
un suivi médical, des soins et des services appropriés, ainsi que
des prestations et des indemnités équitables.

L’AQEM, les auteurs et la traductrice déclinent toute
responsabilité relative aux erreurs possibles ou aux conséquences
pouvant découler de [lutilisation du document ou de ses
informations. L'ouvrage ne donne son aval & aucun produit
commercial.

Emploi du masculin et du féminin : ce texte a été presque
entierement rédigé sans distinction de genre. L’exception, le mot
médecin, doit étre entendu comme désignant I'ensemble des
membres de la profession.

Pour obtenir des exemplaires du document

OU pour communiquer avec nous :

Association québécoise de I'encéphalomyélite myalgique (AQEM)
2030, boul. Pie-IX, bureau 403

Montréal (Québec) H1V 2C8

Question administrative :

par téléphone 514 369-0386 ou (sans frais) 1 855 369-0386

ou par courriel : agem@spg.qc.ca

Autre : coordination.agem@outlook.com

Version originale, en anglais :

Myalgic Encephalomyelitis —Adult & Paediatric: International Consensus Primer for
Medical Practitioners — International Consensus Panel

ISBN : 978-0-9739335-3-6

Carruthers & van de Sande

Traduction frangaise, par Communication Cing sur cing inc. sous la supervision de
'AQEM :

Encéphalomyélite myalgique — Adultes et enfants — Manuel du consensus
international & 'usage des médecins — Comité du consensus international

ISBN, version francaise : 978-2-9810192-1-9
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