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Tableau	1	–	Fibres	somesthésiques	afférentes	du	nerf	périphérique	:	classification	de	Erlanger	&	

Gasser	(modifié	selon	[1])	

Fonction	
sensorielle	 Récepteur	 Catégorie	de	

fibre	
Diamètre	
axonal	

Gaine	de	
myéline	

Vitesse	de	
conduction	
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Tableau	2	-	Synthèse	comparative	de	méthodes	sélectionnées	d'examen	des	petites	fibres	

nerveuses	(2).	

Méthode	 Technologie	 Douleurs	
générées	

Durée	 Coût	 Spécificité	 Sensibilité	
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Tableau	3	-	Neurological	Symptom	Score	(11)	

B%8-4$45+7"$&C=);*4)&C74-%&

D"+#$%((%&)8(78$"+-%&

!"#$%&'() "#!$%&'()*+,-(.'/ !

!! 0#!1(+.(-/!

!! 2#!3(45,/!

!! 6#!78('94%!

*(+$'(, ) :#!;/.4&,'/!<+(=,-(.'/!/&!>/>?'/!<,=@'./,' !

!! A#!B(.4!

!! C#!D(<<.4!/&!+,.<</!

!! E#!F(>?/!

!-48#$%(&(%:(+*+?(&
-.+/01+(,)
234%0&5,)

G#!H.II.+,-&@!J!.K/4&.I./'!,4!*?L/&!/4!?*,+8/!

"M#!H.II.+,-&@!J!.K/4&./'!,4!*?L/&!K(4<!-(!>(.4!

!! ""#!7/'&/!K/!</4<(&.*4!K(4<!-/<!=./K<!*,!K@<@N,.-.?'/!O&*,+8/'P!
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(4/<&8@<./!-*+(-/!J!4R.>=*'&/!N,/-!/4K'*.&!

!! "2#!D'S-,'/P!K*,-/,'!='*I*4K/P!89=/'(-5@<./!J!4R.>=*'&/!N,/-!/4K'*.&!

C=);*E)%(&"8*4:4)%( &

)) "6#!T9=*&/4<.*4!*'&8*<&(&.N,/P!<94+*=/!

!! ":#!U>=,.<<(4+/!

!! "A#!U4+*4&.4/4+/!,'.4(.'/!

!! "C#!H.(''8@/!4*+&,'4/!

!! "E#!V(<&'*=('@<./!
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Tableau	4	-	NIS_LL	(12)	

B%8-4$45+7"$&.);"+-)%:*&C74-%&1&F4G%-&F+)#(&

0/&D4-7%&H&5-"'"*+4:&'%&I&J:4-)"$K&L&A&J;"-"$=(+%K&9M"$89%&;48-&7<"N8%&5-48;%&
)8(78$"+-%O&#+$"*9-"$%)%:*O&;48-&8:&*4*"$&)"P+)8)&'%&QA&;4+:*(&%:&7"(&'%&
;"-";$95+%&

(#!1-/%.*4!K/!-(!8(4+8/!

?#!$%&/4<.*4!K/!-(!8(4+8/!

+#!1-/%.*4!K,!5/4*,!

K#!$%&/4<.*4!K,!5/4*,!

/#!H*'<.I-/%.*4!K/!-(!+8/W.--/!

I#!1-/%.*4!=-(4&(.'/!K/!-(!+8/W.--/!

5#!$%&/4<.*4!K/<!*'&/.-<!

8#!1-/%.*4!K/<!*'&/.-<!

2/&C%:(+#+$+*9&H&5-"'"*+4:&'%&I&J:4-)"$KO&0&J'+)+:8*+4:K&48&2&J"#(%:7%&'%&
(%:("*+4:KO&;48-&7<"N8%&)4'"$+*9&%*&7<"N8%&7E*9O&*4*"$&)"P+)8)&'%&0Q&;4+:*(&(+&
"#(%:7%&'%&*48*%&(%:("*+4:&
762()
89%//#&:%0&62)

1(+/!K*'<(-/!K/!-(!=8(-(45/!K.<&(-/!K/!-R8(--,%P!?.-(&@'(-/>/4&!

*68%#&03,)
0(,03(,)

(#!7'/<<.*4!(,!&*,+8/' !

?#!7.N,/'!O=.4='.+XQ!

)) +#!Y.?'(&.*4!

!! K#!Z/4<!K/!=*<.&.*4!

@/&R9?$%P%(&H&5-"'"*+4:&'%&I&J:4-)"$KO&0&J'+)+:8*+4:K&48&2&J"#(%:7%KO&
#+$"*9-"$%)%:*O&*4*"$&)"P+)8)&'%&S&;4+:*(&(+&"-9?$%P+%/&3M%:*8%$&"T8(*%)%:*&%:&
?4:7*+4:&'%&$UV5%&J<=;4-9?$%P+%&;<=(+4$45+N8%K&
(#![@I-/%/!N,(K'.+.=.&(-!

?#![@I-/%/!(+8.-@/4!
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Tableau	5	-	Classification	des	TTR-FAP	selon	(13)	

0/&W$+:+7"$&(*"5+:5&4?&!!R1DX6&
C*"'%&I! \<9>=&*>(&.N,/ !

C*"'%&.! 7(<!K](&&/.4&/!-*'<!K/!-(!>('+8/!^!4/,'*=(&8./!-@5_'/!>*&'.+/P!
</4<.&.W/!/&!(,&*4*>/!K/<!>/>?'/<!.4I@'./,'< !

C*"'%&..! H@>('+8/!4@+/<<.&(4&!,4/!(<<.<&(4+/!̂ !4/,'*=(&8./!>*K@'@/!/4!
='*5'/<<.*4!W/'<!-/<!>/>?'/<!.4I@'./,'<P!<,=@'./,'<!/&!-/!&'*4+!

C*"'%&...! ;8(.</!'*,-(4&/!*,!(-.&/>/4& !̂ !4/,'*=(&8./!<@W_'/!>*&'.+/P!</4<.&.W/!
/&!(,&*4*>/!K/<!6!>/>?'/< !
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Tableau	6	-	Classification	portugaise	des	TTR-FAP	(14)	

2/&64-*858%(%&(%M%-+*=&7$"((+?+7"*+4:&4?&!!R1DX6&
B+M%"8&I! \<9>=&*>(&.N,/ !

B+M%"8&0! Z9>=&`>/<!</4<.&.I<!/&a*,!K9<(,&*4*>.N,/<!<(4<!<.54/!
4/,'*-*5.N,/ !

B+M%"8&2! Z9>=&`>/<!</4<.&.I<!/&a*,!K9<(,&*4*>.N,/<!(W/+!<.54/<!
4/,'*-*5.N,/<!O</4<.&.I<Q!

B+M%"8&@! Z9>=&`>/<!</4<.&.I<!/&a*,!K9<(,&*4*>.N,/<!(W/+!<.54/<!
4/,'*-*5.N,/<!O</4<.&.I<!*,!>*&/,'<Q!(,%!>/>?'/<!.4I@'./,'<P!
>('+8/!.4K@=/4K(4&/!

B+M%"8&A! Z.54/<!4/,'*-*5.N,/<!(,%!>/>?'/<!.4I@'./,'<!/&!<,=@'./,'<!O</4<.&.I<!
*,!>*&/,'<QP!>('+8/!4/!4@+/<<.&(4&!=(<!K](<<.<&(4+/!

B+M%"8&Y! Z.54/<!4/,'*-*5.N,/<!O</4<.&.I<!*,!>*&/,'<Q!(,%!>/>?'/<!.4I@'./,'<!
/&!<,=@'./,'<P!+8(.</!'*,-(4&/!4@+/<<(.'/!

B+M%"8&Q! \-.&/>/4&!
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Tableau	7	-	Score	de	neuropathie	PND	(14)	

@/!64$=:%8-4;"*<=&'+("#+$+*=&J6BZK&(74-%P!K.</(</!<&(5.45&

C*"'%&I! \<9>=&*>(&.N,/ !

C*"'%&.! b'*,?-/<!</4<.&.I<!<(4<!(&&/.4&/!K/!-(!>('+8/!

C*"'%&..! \&&/.4&/!K/!-(!>('+8/P!<(4<!4@+/<<.&@!K/!+(44/!*,!?@N,.--/!

C*"'%&...X! B('+8/!4@+/<<.&(4&!-](.K/!K],4/!?@N,.--/!*,!+(44/!

C*"'%&...[! B ('+8/!4@+/<<.&(4&!-](.K/!K/!K/,%!?@N,.--/<!*,!+(44/<!

C*"'%&.\! ;8(.</!'*,-(4&/!*,!(-.&/>/4& !
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Figure	1	-	Données	démographiques	et	scores.	P01	à	P10	indiquent	les	patients.	Seul	P03	n’avait	pas	de	

mutation	!!" 	mais	une	lèpre.	
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!Figure	2	–	Résultats	et	analyse	statistique	du	QST	
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Figure	3	-	Box-plots	QST	comparant	le	groupe	contrôle	(C)	aux	patients	(P)	pour	les	seuils	de	

détection	et	de	douleur	au	chaud	et	au	froid	
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