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Edito

Chers collegues, chers amis,

« Handicap et Mouvement », quelle plus belle banniere pour réunir les acteurs professionnels impliqués dans
le soin du handicap moteur chez I'enfants. Tous mobilisés autour de ces patients vulnérables et tous animés
d’un dessein commun, améliorer le sort de ces enfants.

Pourla premiérefois, 3 des sociétés savantes francaises les plusimpliquées dans le Handicap chez I'enfant : SOFOP,
SFERHE et SOFAMEA ont donc échangé et enseigné pendant 3 jours. Des plus jeunes aux plus expérimentés,
nous espérons que tous sont repartis enrichis par ces journées de partage.

La pluridisciplinarité est devenue incontournable et le traitement de ces pathologies complexes ne doit pas
se limiter aux microcosmes des corporations. De la diversité nait le progres, c’est la motivation qui nous a
conduit a proposer de réunir en un méme espace-temps nos 3 sociétés. Au quotidien, gravitent autour de ces
enfants, de multiples professionnels qui nont que trop peu de temps pour échanger entre eux, transmettre les
connaissances ou les innovations. Ce temps y a été dédié au profit de ces jeunes patients.

Cerecueil estinévitablementincomplet au regard de ce qui aura pu étre partagé entre les participants. Il restera
néanmoins pédagogique pour les équipes chirurgicales mais aussi pour les autres acteurs. Nous espérons
gu’il reste, un temps, un aiguillon pour aller chercher plus loin dans la littérature les évolutions et susciter de
nouvelles idées.

Merci a tous les auteurs qui ont bien voulu partager, simplement, leur savoir ou leur expérience afin qu’ils
profitent aux « partenaires » dans le soin quotidien et aux plus jeunes.

Pr Bruno DOHIN,
Coordination du congres,
Président du Collége Hospitalo-Universitaire de Chirurgie Pédiatrique



Enfant, handicap et participation

VINCENT GAUTHERON*, HUGO BESSAGUET**, BEATRICE BAYLE*,

BERENICE ZAGORDA*, ETIENNE OJARDIAS**

*service de MPR Pédiatrique, CHU Hopital Bellevue, 42 055 Saint Etienne Cedex 2
**service de MPR Adulte, CHU Hébpital Bellevue, 42055 Saint Eienne Cedex 2

1. Introduction:

Le dictionnaire Robert propose deux définitions du
mot handicap. La premiere correspond a une « course
de chevaux, ou épreuve sportive ou I'on impose aux
meilleurs concurrents certains désavantagesau départ
afin d’équilibrer les chances de succes » et la seconde
fait référence a la « limitation d’activité ou restriction
de la participation a la vie en société subie par une
personne en raison d’une altération d’'une fonction
ou d’un trouble de santé invalidant (ex. personne en
situation de handicap) (1).

Parler du handicap, c’est prendre en considération les
personnes confrontées durablement aux difficultés
de I'existence, dans leur santé corporelle, dans leur
guotidien et au regard de leurs pairs. D’une certaine
maniere, les personnes handicapées sont entravées
dans leur liberté d’agir, ce quiles empéchent de jouer
le r6le social correspondant a leurs compétences et
leurs aspirations. Pour les enfants, la question des
aidants devient celle des approches pertinentes a
leur rendre la vie facile des le plus jeune age afin de
les préparer a une vie adulte autonome, pleinement
participative. Soit un défi !

Le congrés SFERHE/SOFOP/SOFAMEA de Saint Etienne
consacré cette année 2023 au theme « Handicaps et
mouvements » réunit les professionnels de santé
médecins, chirurgiens, soignants de rééducation et
de réadaptation concernés par les problématiques
de soins aux enfants et aux adolescents handicapés.
Des patients partenaires, et aussi des parents seront
présents. Rappeler quelques concepts fondateurs
replacés dans leur contexte, et quelques définitions
sera utile a la compréhension de tous, pour en
comprendre les enjeux... Dire que les acteurs du
projet de soins travaillent en équipe au service d’un
projet unique est un lieu commun, mais insister sur
leur motivation commune a définir des objectifs
fonctionnels réalistes et réunir les moyens pour les
atteindre est essentiel, quelle que soit I'étape du
parcours du patient. C’est la pluridisciplinarité de
I’équipe qui préside a I'entreprise collective, pour un
avenir et une qualité de vie optimisés.

En définitive, une fagon d’aborder la question du
handicap de I'enfant revient a découvrir l'organisation
du parcours de soins en MPR pédiatrique, en théorie
et en pratique. Le propos de cette conférence suivra
la chronologie de I'accompagnement clinique de
tout enfant concerné. Aprés quelques généralités
sur les spécificités liées a I'enfant, nous définirons les
affections chroniques et les situations de handicap

et en donnerons quelques éléments chiffrés. Le
repérage des premiers signes précédera le diagnostic
etl’'annonce, ce moment clé déterminant pour I'avenir
de I'enfant et sa famille. L'évaluation fonctionnelle,
le programme thérapeutique et la reconnaissance
du handicap donneront du sens au projet de vie,
passeport de la participation sociale du jeune en
situation de handicap idéalement accueilli par ses
pairs et en symbiose avec 'environnement adapté de
la société inclusive du 3éme millénaire.

2. Les spécificités de 'accompagnement
de l'enfant:

« L'enfant n’est pas un adulte en miniature » nous
rappellent les pédiatres, comme pour marquer la
limite de leur spécialité avec leurs confreres des
disciplines d’organes chezI'adulte (2). Il ne s’agit pas de
cela en fait, mais bien d’une spécificité de I'enfant, cet
étre mobile dynamique et en croissance qui traverse
les 20 premieres années de sa vie en dépensant
une énergie incroyable a grandir et développer ses
multiples facultés organiques et sensorielles pour les
mettre au service de tous les canaux d’apprentissage
. sensori-motricité, communication, psychisme
et comportement, discernement, adaptation a
I'environnement...
Desleplusjeuneageetau-dela,lasurvenued’untrouble
du neuro-développement pourra compromettre
cette cinétique idéale, au risque de déterminer des
Iésions et des insuffisances fonctionnelles a l'origine
de limitations d’activité et de participation, cascade
séquentielle qui définit les situations de handicap
et nous permet de dire que « I’enfant handicapé
deviendra un adulte handicapé ».

Si la croissance et les facultés d’apprentissages sont
des spécificités de I'enfance, la dépendance en est une
autre, qui caractérise les premieres années de vie, au
contact de I'adulte, comme parent qui donne la vie,
nourrit, protege, éduque, entoure de I'affection propre
aassurerson bien-étre et sasérénité... Le parentestle
modele de référence quiservira, comme guide a suivre
et exemple a imiter, lui-méme fagonné et conditionné
par un environnement variable et mouvant au gré des
circonstances. Le jeune age etle manque d’expérience
conditionnent la dépendance a l'adulte pour les
actes fondamentaux de la vie quotidienne, comme
I'alimentation, la toilette, les déplacements.
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3. Handicaps de I'enfant :
de quoi parle-t-on ?

Il existe une tres grande variabilité du handicap chez
I'enfant.

Inné ouacquis, letrouble de la santé originel détermine
des effets sur les organes et leur fonctionnement,
qui ont un retentissement sur la croissance et
I'organisation globale du développement de I'enfant.
Ainsi les maladies génétiques, chromosomique
comme la trisomie 21 toujours associée a une
déficience intellectuelle, ou génique comme
I'ostéogénese imparfaite marquée systématiquement
d’un trouble de la croissance staturale etc... Une
infection prénatale du premier trimestre a un fort
risque d’entrainer un handicap congénital (i.e. surdité
apres embryofoetopathie a cytomégalovirus). Tandis
gu’un traumatisme cranien par chute du nourrisson
conduira a des séquelles cérébrales avec troubles du
développement neurocognitif.

Le siege et I'évolutivité de la ou des lésions vont
déterminer le type du handicap : mental, intellectuel,
cognitif, psychique, moteur, sensoriel, viscéral,
esthétique, parfois combiné dans des formules variées.
Le handicap ne se voit pas nécessairement : les moins
visibles ne sont pas forcément les moins génants dans
la vie réelle.

La variable temporelle doit aussi étre considérée
: délai d’apparition, variabilité de I'expression en
fonction du temps : précoce (amyotrophie spinale
infantile) ou différé (leucodystrophie), caractére
discontinu (myasthénie) ou permanent (paralysie
du plexus brachial), voire intermittent (rhumatisme
inflammatoire).

L'évolutivité est un parametre essentiel a considérer,
il conditionne la date de début et les chances de
succes d’un traitement adapté (amyotrophie spinale,
paralysie cérébrale). Il existe handicaps stables,
d’autres évolutifs, parfois fluctuants.

Le nombre des déficiences peut varier : unique avec
I'agénésie isolée du membre supérieur, ou multiple
chez’'enfant avec spina bifida (paralysie des membres
inférieurs etincontinence sphinctérienne etscoliose...),
jusqu’au polyhandicap qui se définit (1970) comme
un «handicap grave a expressions multiples associant
toujours une déficience motrice et une déficience
intellectuelle sévere ou profonde, entrainant une
restriction extréme de I'autonomie et des possibilités
de perception, d’expression et de relation» (3).

4. La définition du handicap selon la CIF

Pour comprendre la notion de handicap, il faut
d’abord abandonner I'idée de restreindre la personne
handicapée a un diagnostic (ex les trisomiques, les
polios, les myopathes...), un accident (ex les traumas
craniens, les amputés...), ou un statut (les titulaires
de la carte d’invalidité...). Il faut ensuite distinguer

les problemes de santé, leurs conséquences sur
les soins, et I'organisation du projet de vie des
personnes, en tenant compte de I'environnement et
des caractéristiques individuelles.

Le modele biomédical de la médecine a prédominé
depuis le milieu du XIXeme siecle pour diagnostiquer,
comprendre et traiter des pathologies. La santé
consiste alors en I'absence de maladie, de douleur
ou d’anomalies biologiques... La prise en charge est
spécialisée et technique, centrée sur la maladie au
sens général, et non sur le malade en particulier. Ce
modele ne prend pas en compte les facteurs sociaux
ou environnementaux, ni la subjectivité individuelle.

En 1975 paraissaient simultanément les travaux
de la commission de 'OMS sur 9eme classification
internationale des maladies (CIM) et la promulgation
en France delaloi portant obligation d’intégration des
personnes handicapées le 30 Juin 1975. Le modele
bio-psycho-social adopte une approche différente,
en prenant en compte les facteurs biologiques,
psychologiques et sociaux des pathologies. Cette
approche est pertinente dans les troubles associés a
une perte d’'indépendance fonctionnelle, mais aussi
dansle cadre deladouleur chronique, danslestroubles
mentaux ou de la sexualité. Elle nécessite souvent
une prise en charge pluridisciplinaire, et nécessite du
temps. Le travail de Philip Wood (OMS-1970) et ses
collaborateurs, rééducateurs et travailleurs sociaux,
a porté sur les conséquences des maladies et des
accidents, a partir de leurs effets sur la vie de I'individu.
Ainsile processus d’invalidité relativement aux normes
environnementales et sociétales donne naissance en
1981 a la premiere classification internationale du
handicap (CIH—-OMS 1981) (4) comme suit :

- La déficience releve de la santé, elle peut étre
située au niveau d’un organe ou d’une fonction
physiologique, anatomique ou psychologique, (i.e.
une paralysie musculaire ou une perte de lavision). On
peut symboliser les déficiences par des pictogrammes.
Voici quelques exemples en pédiatrie : paralysie
cérébrale, agénésie de membre, surdité, troubles
du spectre autistique, trisomie 21..0n évalue les
déficiences par I'examen clinique et les investigations
complémentaires.

- Lincapacité traduit la déficience dans les actes de la
vie courante : marcher, parler, se laver, comprendre
une consigne et y répondre ... Lincapacité reflete
le niveau d’indépendance dans la vie quotidienne
comme s’alimenter, se tenir propre, effectuer ses
transferts et se déplacer dans son milieu de référence,
communiquer et se faire comprendre etc... Uincapacité
se mesure a l'aide d’échelles clinimétriques pour
évaluer l'indépendance fonctionnelle et appréhender
les aides humaine ou technique nécessaires a
cette indépendance. En Médecine Physique et de
Réadaptation (MPR), on utilise par exemple la mesure
de I'indépendance fonctionnelle (MIF-M&mes en
Pédiatrie (5) pour mesurer l'aide nécessaire dans
différentes situations de la vie quotidienne (repas,
toilette, habillage, communication ...). Son score varie
en fonction de la récupération et des compensations
adoptées au cours de |'évolution. La MIF permet de
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suivre I'indépendance fonctionnelle du patient au
cours du temps et du programme de rééducation et
de réadaptation.

- Le désavantage correspond aux conséquences des
déficiences et des incapacités de la personne dans
ses performances et ses roles sociaux, selon son
environnement, ses aspirations et sa culture. On
envisagera dans ce cadre I'organisation de la scolarité,
des loisirs, I'accessibilité des lieux publics, le vécu
en termes de qualité de vie, autant d’indicateurs du
processus d’autonomisation ...

En 2001, le lobby associatifinternational des personnes
handicapées dénonce le vocabulaire discriminant
utilisé pour décrire leurs conditions. Parallelement, le
monde change, revendiquant une meilleure qualité de
vie, une adaptationdel’environnement, et la possibilité
de faire des choix, en méme temps que la société exige
I’évaluation du service rendu, et la maftrise des co(ts.
LarévisiondelaCIH(OMS-2001) adopte laterminologie
plus positive de la Classification Internationale du
Fonctionnement, du Handicap et de la Santé (CIF), ou
les limitations de fonctions remplacent les déficiences,
les limitations d’activités succedent aux incapacités,
tandis que la participation traduit I'implication de
I'individu dans lavieréelle. Le prisme des potentialités
se substitue aux incapacités, c’est le verre a moitié
pleine plutdét qu’a moitié vide. On y ajoute deux
parametres qualitatifs, 'environnement et les facteurs
personnels, tantot obstacle, tant6t facilitateur de vie.
Par exemple, vivre dans une ville au relief accidenté
ou dans une résidence non accessible représente un
freinaux déplacements, de méme que le volontarisme
du patient constitue un élément déterminant de
I"autonomisation pour la transition enfant-adulte.

La CIF-EA (CIF pour enfants et adolescents) (6) propose
une liste des fonctions organiques et les structures
anatomiques, elle dresse la liste des activités de la vie
quotidienne et les grands secteurs de la participation,
souvent confondus, elle propose une liste des
facteurs environnementausx, et elle décline enfin les
caractéristiques propres aux individus, de tous age,
origine, pays, culture, profession, confession etc...

La CIF constitue un cadre de référence et un support
de travail dans de nombreux domaines relatifs aux
handicaps, ou elle fournit un outil descriptif utile aux
politiques publiques et larecherche. C'estaussi un outil
pédagogique des représentations et de la législation
du handicap danslechamp delasanté, de’éducation,
de I'emploi, de l'accessibilité, des équipements et de
I’habitat, pour la formation des professionnels de
santé, du travail social, de I'’éducation. C’est un outil
de description des situations de handicap pour les
systemes d’information, I'évaluation de la dépendance
et de l'autonomie, la fabrication d’indicateurs de
qualité de vie, et aussi pour I'évaluation des pratiques
professionnelles. C’est enfin un outil pour la recherche
sociale sur le handicap, I'épidémiologie, la santé
publique, 'économie de la santé (7) ...

L'OMS évalue aujourd’huia plus d’1 milliard le nombre
d’individus concernés par le handicap dans le monde, il
y aurait environ 250 millions d’enfants selon le rapport

UNICEF 2021. Evidemment, les conditions d’existence
et de reconnaissance sont tres différentes d’un
continent a l'autre, d’un pays a l'autre, tant sur le plan
de la population concernée, que des lois et des regles
envigueur en direction des personnes en situation de
handicap.

Classification inteérnationale du fonctionnement. du handicap et de la sanie (OMS, 2001

Probléme de
santé
(trouble/maladie)
|. l
Fonctions Activités Participation
structures (limitation de (restriction de
organiques Pactivité) la participation)
(déficience)
Facteurs Facteurs
environnementaux personneis

Interactions entre les composantes de la CIF (6)
5. Définir la maladie chronique :

La maladie chronique répond a une combinaison de
marqueurs (8). Il s’agit d’'une pathologie physique
et/ou psychologique et/ou cognitive durable, dont
I'ancienneté minimale est de 3 mois, et dont le
retentissement sur la vie quotidienne comporte au
moins l'un des 3 éléments suivants : une dépendance
vis-a-vis d’'un médicament, d’'un régime, d’une
technologie médicale, d’un appareillage, ou d’une
assistance personnelle ; la nécessité de soins médicaux
ou paramédicaux, d’'une aide psychologique, d’'une
adaptation, d’une surveillance ou d’une prévention
particuliere pouvant s’inscrire dans un parcours de
soins médico-social ; une limitation fonctionnelle des
activités ou de la participation sociale

Une combinaison de marqueurs

rapport SOMMELET - 2007

* Fréquence . Retentissement

+ Complexité

trés fréquentes
asthme diabéte

obésité

multifactoriel” | ' jourdeur de prise en

charge *
multiorganes”

moins fréquentes croissance et

épilepsie, rénales, thérapeutiques développement *
digestives, combinées *

paralysie = 4 P
cérébrale impact familial, loisir
rares : vie scolaire *
hémaiologiques,

myopathies, handicap *

Tableau : Les maladies chroniques se caractérisent
par une combinaison de marqueurs : fréquence,
complexité et retentissement (8)
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Quelquesdonnées surla maladie chronique en France
:entre 1,5 et 4 millions des jeunesde0a20ans(=10a
25%) seraient atteints d’'une maladie chronique, selon
les sources (plans maladies chroniques, CNAM/ALD,
épidémiologie InVS...). On assiste a une augmentation
de l'incidence de certaines maladies chroniques :
diabéte, obésité, allergies etc... et a un accroissement
du passage adulte des maladies chroniques a début
pédiatrique : diagnostic plus précoce, efficacité accrue
et poursuite des TTT... Ainsi la conférence d’experts
SOFMER 2010 sur la « Transition du jeune en situation
de handicap moteur 15/25 ans : de la pédiatrie au
monde des adultes, enjeux sanitaires et médico-
sociaux » rapportait que « 'amélioration de la prise
en charge fait qu’aujourd’hui prés de 90 % des enfants
concernés par le handicap vont passer le cap des 20
ans » (9).

_ 6. Parcours de soins, parcours de vie,
émergence de la coordination des soins.

En santé, le parcours se définit comme la prise en
charge globale du patient sur un territoire donné, avec
une meilleure attention portée a ses choix. Il nécessite
I'action coordonnée des acteurs de la prévention et du
soin, des secteurs sanitaire et médico-social, etintégre
lesfacteurs déterminants delasanté quesont|’hygiéne,
le mode de vie, I’éducation, le milieu professionnel
et I'’environnement. Le parcours de soins peut
commencer avant le diagnosticde la maladie, au stade
du dépistage (facteurs de risques ou symptémes non
spécifiques). Latrajectoire de soins est I'ensemble des
points de contact du patient avec le systeme de soins,
selon des étapes programmeées ou non programmeées.
Chaque contact est situé dans le temps (a quelle date
?) et caractérisé par les compétences impliquées (qui
?), la structure concernée (ou ?), les biens et services
délivrés (pour quoifaire ?). Laréponse a ces questions
est prédéterminée de maniere collective par des
recommandations pratiques générales.
Linterventiond’un coordonnateur de parcours de soins
estde plus en plusrecommandée dansles situations ou
la complexité psycho-sociale s’ajoute a la complexité
médicale pour justifier un accompagnement
pluridisciplinaire, établir des recommandations claires
aupresdes équipes médicales spécialisées, réaliser une
évaluation sociale des le diagnostic, et enfin mobiliser
etarticuler entant que de besoin les dispositifs de droit
commun (PMI, PASS etc...) (10).

Etablir une fonction de coordination revient a définir
ses missions, identifier le professionnel ou la structure
support, légitimer cette fonction dans le parcours aux
yeux des intervenants de la famille et du patient...

7. De quels enfants parle-t-on ?
Epidemiologie du Handicap.

A défaut de données nationales exhaustives, les
informations disponibles émanent de registres
départementauxtels qu’il en existe en Isére, Savoie et
Haute-Savoie (RHEOP) (https://rheop.univ-grenoble-
alpes.fr/), ou en Haute Garonne. lls sont représentatifs

de la société francaise en général, pour des études
de prévalence et de répartitions étiologiques d’un
handicap, études de besoins prévisibles en structures
d’accueil, études des pratiques obstétricales...
L'enregistrement implique d’étre porteur d’une
déficience sévere et de vivre dans le département a
I'age de 8 ans. Une rapide extrapolation des données a
la France entiére (soit 750 000 naissances/an) permet
d’envisager que 6000 enfants naissent chaque année
avec une déficience sévere, soit 120 000 jeunes de
de 0 a 20 ans auxquels il faut ajouter les situations de
handicap acquis. Par comparaison, cela représente 10
a 35 fois moins que le nombre d’enfants atteints de
maladies chroniques).

Epidémiologie
déficience sévére=05 4 1% (1 440 sur 175 919 enfants).

+ 517 (36%) = déficience motrice dont 50 % IMC

« 438 (30%) = déficience intellectuelle dont 36 % T21
* 310 (21%) = trbles. psychiatriques dt 25 % autisme
= 135 (9%) = déficiences auditives

* 131 (9%) = polyhandicap

* 96 (7%) = déficiences visuelles

= B0 (5 %) déf-imm, cardiopath, métab., épilepsie

Source RHEOP* (Isére, Savoie, Haute Savoie) : env. 2
400000 hab. et plus de 30 000 naissances—génération
1980-1991.

8. dépister ou reconnaitre le handicap ?

Le terme de dépistage nous parait inapproprié, car
le handicap n’est pas un état, mais plut6t le résultat
de la confrontation d’une personne concernée
par un probleme de santé, maladie (ou accident),
suffisamment sérieux pour que ses conséquences
provoquentuneou plusieurs déficiences (ou limitations
d’activités) al'origine d’une restriction de participation
en situation de vie réelle. Plus réaliste nous parait
étre le terme de reconnaissance du handicap, qui
découle de I’évaluation systématique de la situation
de handicap.

Lanamneése retrace les antécédents médicaux et
I’historique de la plainte : informations familiales,
diagnostic ante-natal, déroulement de la grossesse
et échographies, accouchement et périnatalité,
développement global, mensurations, corpulence...
Les examens complémentaires, 'enquéte génétique, la
biologie moléculaire complétent 'arsenal de 'enquéte
étiologique.

La précision diagnostique est en effet indispensable a
la conduite de I'entretien d’annonce au cours duquel
seront apportées les explications sur la situation
présente et les suites que I'on peut raisonnablement
attendre.

Dans le contexte plus ou moins évocateur d’une
pathologie supposée, passée ou avérée (atcd
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génétique familial, périnatal, hypotrophie ouinfection
du nouveau-né, convulsions néo-natales, traumatisme
...),C’estlareconnaissance d’un écart développemental
de I'enfant en comparaison des enfants du méme age
qui conduit a la nécessité d’alerter. Tout le monde est
conscient que quelque chose d’anormal se passe :
I'enfant lui-méme parfois, les parents toujours, les
professionnels de la petite enfance, le médecin traitant
et/ou le pédiatre...

9. La « vérité » sur 'Annonce du handicap

Lannonce du handicap (11) est un acte médical
authentique, mais un moment de solitude pour
le médecin, conscient de provoquer malgré lui un
traumatisme brutal quilaissera une cicatrice indélébile.
Source de sidération ou de cataclysme émotionnel
ou se mélangent et se succédent dans un ordre
variable le choc, la colere, le déni, le marchandage
et la dépression, pour mieux souligner la perte de
I’enfant idéal et imaginé. Lexpérience nous amene a
considérer et admettre que I'acceptation de la réalité
du handicap procede d’un long travail personnel, fait
de renoncement, d’abnégation et d’oubli de soi, sur le
deuilde lanormalité, quidéboucheinvariablement sur
la nécessité de « faire avec », au prix du déploiement
d’'une énergie insoupgonnée jusque-la, parfois
au détriment de I'équilibre du couple, et de la
considération des proches, avec le risque d’« oublier
» la fratrie.

Lannonceimpose de choisirlemomentetles mots pour
dire les choses, de prendre le temps, en s’adressant
aux deux parents, chaque fois que possible. Il faut du
temps pour expliquer et écouter, répéter, répondre aux
guestions, au besoin en montrant des documents, en
reformulant les points essentiels. Les silences aident
a intérioriser les propos, réaliser et sapproprier leur
signification profonde. Il est important de vérifier la
compréhension. L'entretien se termine en faisant des
propositions, notamment celle de rencontrer un autre
membre de I'équipe, voire de prendre un autre avis.

Il faut de I'empathie, de la disponibilité et de la
patience pourannoncer une mauvaise nouvelle; il faut
connaitre le sujet, pouvoir en parler simplement et
avec précision, et entretenir 'espoir d’une vie possible
etdigne malgré la différence, grace a une organisation
dédiée, faite d’'engagement et de conviction.

En I'absence de proposition curative efficace sur
la maladie en cause, le moment de I'annonce est
peu propice a la construction du projet de soins.
Cependantil est utile a ce stade de proposer des relais
: une prochaine rencontre pour évoquer les solutions
et recours utiles, 'adressage a une équipe dédiée aun
accompagnement spécifique en fonction de I'age, du
type de probleme etc...

Le processus d’annonce revient finalement a révéler
pasa pas, dire ce qui est utile aujourd’hui et renouveler
ultérieurement si nécessaire, pour comprendre
I'enchainement des étapesde I'évolution et des besoins
de réponses soignantes. Ce temps permet de : faire
alliance, instaurer la confiance et obtenir 'adhésion au

projet, accompagner et avancer ensemble.
Lesréactions al’annonce peuvent paraitre étranges ou
inadaptées, elles permettent de mettre a distance la
souffrance et de continuer a vivre malgré I'adversité.
Elles sont nécessaires et ont méme un réle primordial
de défense. Comprendre leur sens s’avere plus aidant
que de vouloir lutter contre elles.

Prévenir I'’équipe soignante du déroulement de
la consultation d’annonce est important pour lui
permettre d’accompagner les parents, de comprendre
leur éventuel changement d’humeur et d’attitude, du
mutisme proche du désarroi, a la colere plus ou moins
exprimée.

10. L'évaluation du handicap est au cceur
du projet

Elle arrive aprés le bilan étiologique de la lésion
originelle et de son explication par le praticien le
plus affaté sur le sujet, complétée par I'exposé des
possibilités thérapeutiques, leurs contraintes et leurs
limites. La mise en route de certains traitements
spécifiques, médicaux ou chirurgicaux, peut donner
lieu a une hospitalisation.

L'évaluation du handicap est une étape fondatrice du
projet ultérieur, elle consiste en un bilan méthodique
selon la déclinaison des étapes de la CIF

Les fonctions : motricité avec la force, la préhension,
la spasticité ; les sens de l'audition et la vision, les
fonctions digestives, cardio-respiratoire, la croissance
; la cognition ; la douleur, la fatigue ... Et leurs prises
en charge thérapeutique spécifigue, médicale et
chirurgicale ...

Les activités quotidiennes : marche, communication,
manipulation, soins personnels... et leur traitement la
rééducation ou leur suppléance par I'aide humaine,
technique, I'appareillage ...

Les restrictions de participation, dans les domaines
social, scolaire, financier, les loisirs, en fonction de
I'environnement et de certains facteurs personnels...

Le projet thérapeutique envisagé avec chaque enfant
en situation de handicap est unique et individualisé.
Ses principes peuvent étre résumés comme suit :
personnalisé, adapté au contexte, établiaveclafamille,
en concertation avec I’équipe multidisciplinaire.
Il repose sur 4 pieds : médical, social, éducatif et
scolaire. Il est suivi et régulierement évalué, et enfin il
est communiqué et diffusé avec lI'accord des parents
aux principaux interlocuteurs, via le dossier médical
partagé.

11. La place de la famille

La famille est au coeur de la prise en charge : a la fois
lieu de vie et référence pour toutes les décisions :
les soins, la scolarisation, les aides et les procédures
de compensation du handicap. Plus le handicap est
important, plus la famille a besoin d’étre soutenue.
La coordination va s’organiser a deux niveaux : au
guotidien avec les acteurs locaux et régulierement
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avec les professionnels de référence de I'équipe de
MPR, en particulier le médecin, MPR ou pédiatre, le
psychologue, le service social et le référent scolaire.

La triangulation enfant/parents/équipe est un
aspect fondamental de l'accompagnement de
I’enfant handicapé. Elle peut constituer un point
d’achoppement pour les jeunes professionnels peu
expérimentés.

La dépendance de I'enfant en bonne santé diminue
avec l'age pour les actes élémentaires de la vie
qguotidienne... Le handicap met a mal cette vérité
du fait de la dépendance intrinseque a la condition
pathologique.

Lenfant a besoin des reperes fondamentaux du
cadre parental et affectif, familial et social, pour
explorer le champ des possibles sur les plans
physiques, psychiques, cognitifs, et trouver les limites
structurantes de sa vie future. LUenfant handicapé et
sa famille opérent un rapprochement fusionnel, car
la maladie et/ou l'accident réduisent la perspective
d’acces a I'autonomie. La prise en charge initiale
en soins aigus parfois intensifs, renforce cette
proximité et cette dépendance, attitude validée
par les équipes soignantes. Ce constat est fréquent
apres un traumatisme ou le pronostic vital est en jeu,
notamment en oncologie ou le spectre de la mort
plane sur le diagnostic initial. La reprise progressive
d’autonomie n’est pas facile ; des résistances entre
équipe et parents peuvent méme apparaitre. Il faut
apaiser les tensions parlarecherche d’'une supervision
d’équipe.

En effet, I'enfant progresse a la condition d’une
adhésion collective des parents et de I’'équipe au
programme de rééducation et de réadaptation. Les
objectifs de soins doivent étre présentés aux parents
et a I'enfant de maniére simple et imagée, avec des
supports adaptés a son age et sa compréhension.
L'éducation thérapeutique commence ici, et s’inscrit
dans un calendrier dynamique, avec l'objectif
d’autonomie comme but ultime.

Lorsque le handicap est sévere, par exemple dans
la situation de polyhandicap, I'attachement de la
dépendance est quasi fusionnel et I'on constate
souvent le repli familial, dont les conséquences
peuvent étre déléteres pour le couple, les fréres et
sceurs ... On aimerait dans ces situations proposer
I'intervention d’aidants occasionnels, volontaires,
prévenus et formés, afin que la charge ne repose pas
uniquement sur les parents. Au cours des dernieres
années, la société, sous la banniére des associations
de patients et la Fondation France Répit (https://
www.france-repit.fr/), a fait évoluer les textes avec la
reconnaissance dustatut d’aidantsetledéveloppement
de nombreuses propositions d’alternatives au répit,
dans la perspective de prévenir I'épuisement et le
risque de non bientraitance.

12. La scolarité et la socialisation de
I’enfant en situation de handicap

Le droit a la scolarité de I'enfant en situation de

handicap, et son inscription a I"école de son quartier,
est affirmé dans la loi de 2005. Elle peut justifier
I'aide d’un auxiliaire de vie scolaire (AVS) ou d’un
accompagnant des éleves en situation de handicap
(ASEH), dans le cadre du Projet Personnel de
Scolarisation de I’éléve (PPS). La scolarisation peut
étre facilitée par l'intervention d’un Centre d’Action
Médico-Social Précoce (CAMSP) avant I'age de 6 ans,
sur demande des parents. Elle peut étre soutenue
par un Service d’Education Spécialisée et de Soins a
Domicile (SESSAD) entre 0 et 20 ans, sur demande des
parents et notification de la maison départementale
des personnes handicapées (MDPH).

Léquipe pluridisciplinaire intervient aupres de I'enfant
et fait le lien entre les enseignants et la famille avec
I’éducateur, elle met en ceuvre les rééducations
spécifiques comme I’'ergothérapie (ordinateur)
ou l'orthophonie (communication alternative et
augmentée, LSF), le kinésithérapeute et I'éducateur
en activité physique adaptée...

La scolarisation en milieu ordinaire n’est parfois pas
possible, ou pas optimale. Avec les parents, on peut
réfléchir a une orientation adaptée a des objectifs
spécifiques un peu plus fonctionnels : apprentissages
pratiques, socialisation avec des enfants de la méme
classe d’age, expérimentation d’un nouveau lieu de
vie... Il peut s’agir de structures médico-sociales : centre
d’éducation motrice (CEM), ou institut d’éducation
motrice (IEM), ou un institut médico-éducatif (IME).
Le passage est systématiquement préparé avec les
professionnels, 'équipe MPR I'école et la structure
d’accueil.

13. Reconnaissance sociale et
administrative

Le diagnostic et I'évaluation médicale conduisent a la
reconnaissance administrative de la situation. Celle-ci
conditionne l'acces aux droits prévus par laloi. Ainsi, la
sécurité sociale reconnait I'affection de longue durée
et exonere la famille des frais de soins et de transport
pour optimiser leur qualité. L'allocation journaliere de
présence parentale (AJPP) est versée sur justificatif de
soins contraignants.

Si reconnaitre le handicap est la mission premiere de
la MDPH, la démarche n’est ni évidente ni aisée pour
les parents qui « consentent » finalement a en faire
la demande. En effet, elle « signe » le handicap, elle
traduitI’abandon du dénideréalité, elle conclut la prise
de conscience, en ouvrant le droit a la compensation,
a défaut de réparation. Les missions de la MDPH sont
nombreuses, de la carte de mobilité inclusion mention
invalidité, a l'allocation d’éducation de I’enfant
handicapé (AEEH), ou la prestation de compensation
du handicap (PCH). Elle initie le projet personnalisé
de scolarisation (PPS), jusqu’a I'orientation éventuelle
vers un établissement ou service médico-social (ESMS).
C’est dire I'importance des informations portées
sur le certificat médical déposé a la MDPH, qui doit
impérativement stipuler le motif de la demande,
relayée par les données sociales, psychologiques et
scolaires.
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14. Place et organisation du service de
MPR pédiatrique :

Rares sont les hopitaux dotés d’un service dédié a
la rééducation des enfants. Ceux-ci doivent souvent
leur existence a I’histoire locale, ou a I’évolution de
structures préexistantes dédiées autrefois a la prise
en charge des conséquences des maladies chroniques
(poliomyélite ou de tuberculose) : les sanatoriums,
parfois appelés préventoriums ou aériums étaient
installésenbordde mer,alacampagneoualamontagne.
Plus tard, sous I'impulsion des associations de famille
(APF, UNAPEI, CESAP ...), les structures médico-sociales
héritées de la loi de 1975, (annexes 24) ont contribué
a l'organisation de I'aval de I’"hdpital public, pour
garantir aux enfants handicapés un accueil associant
une éducation spécialisée et des soins infirmiers et de
rééducation, avec la caution médicale des praticiens
sur place, généraliste, pédiatre, pédopsychiatre...
La technicité des soins de rééducation a impliqué
progressivement les praticiens de rééducation. La
rééducation pédiatrique proprement dite a émergé
dans la seconde moitié du XXéme siécle, avec des
services adossés aux unités de pédiatrie et de chirurgie
pédiatrique, comme a |’Assistance Publique des
Hopitaux de Paris ou de Marseille, les Hopitaux Civils
de Lyon, souvent a distance du lieu de résidence des
enfants, ou au sein de fondations ou d’associations
gestionnaires d’établissements médico-sociaux sous
convention.

Le développement récent de la MPR pédiatrique
releve de la nécessité de penser le soin comme un
parcours logique et sans rupture, impliquant une
stratégie d’accueil et d'accompagnement compatible
avecle projet de vie : des soins adaptés et coordonnés
de I'enfance a I'adolescence et jusqu’au relais avec
la vie adulte. Cela justifie d’intégrer les différents
protagonistes dans une méme stratégie, a proximité
du lieu de vie.

L'hospitalisation de jour réunit les professionnels
de plusieurs plateaux techniques, qui posent les
principaux éléments d’évaluation, et coordonnent
leurs interventions, en font la synthese pour dessiner
les perspectives de la prise en charge ultérieure. C’est
le lieu des bilans et des prises en charge ponctuelles
spécialisées, ou la suite logique d’une hospitalisation
conventionnelle pour accompagner le retour a la vie
ordinaire.

L'hospitalisation compléte (HC) ou de semaine propose
une rééducation « intensive », avec des soins de haute
technicité, sous surveillance médicale rapprochée,
pendant une période conséquente, qui peut durer
plusieurs mois, avec acces pluriquotidien au plateau
technique de rééducation. Les séjours de rééducation
apres chirurgie multisite des adolescents paralysés
cérébrauxensontunbon exemple. 'HC se transforme
en hospitalisation de semaine, puis en hospitalisation
de jour, sous couvert de sorties « thérapeutiques »
préalables. Pendant toute I’hospitalisation, I'enfant
poursuit sa scolarité avec le professeur du service, en
lien avec son établissement de référence, aidé par les
moyens numériques a disposition (cybercollége, robot

lycéen...).

Il'y a parfois une équipe mobile légere, émanation du
service de MPR, quiregroupe quelques professionnels,
médecin MPR et ergothérapeute, pour rencontrer
I'enfant et sa famille sur place, al’h6pital ou a domicile,
afin de définir puis de coordonner les interventions
de rééducation et de réadaptation qui paraissent
souhaitables au moment du contact.

Les consultations de MPR, simples et/ou
pluridisciplinaires, permettent le suivi a distance et au
long cours, en relation avec le médecin traitant.

La prise en charge en unité de MPR est justifiée dans
3 situations :

- Lessuitesimmeédiates d’affections aigués réversibles
justifiant une rééducation intensive de durée courte
(par exemple : chirurgie orthopédique ou thoracique).
Cette situation temporaire de handicap implique une
hospitalisationinitiale en MCO (réanimation, pédiatrie,
chirurgie...), suivie d’un transfert secondaire dans une
unité de MPR pédiatrique, avecscolarité intégrée, puis
retour a domicile.

- Les déficiences et incapacités de survenue brutale
et d’évolution durable, nécessitant une rééducation
intensive et prolongée, par exemple dans les suites
de réanimation complexe, traumatisme cranien avec
coma, polyradiculonévrite, AVC, lésion médullaire,
brilures étendues, amputation de membre ...

- Les pathologies chroniques et les situations de
handicapinnéesouacquises, nécessitantuneapproche
diagnostique et une annonce graduées, comme dans
la paralysie cérébrale, les maladies neuro-musculaires,
les spina bifida, le polyhandicap, les agénésies de
membre, I'arthrogrypose...

Dans tous les cas, il est fondamental de relier le
séjour hospitalier a la vie courante, en prenant des
informations sur les habitudes de I'enfant avant cette
période, aupres de sa famille et des professionnels
régulierement a son contact. De la méme maniere,
un soin particulier sera donné a la transmission des
informations utiles a son retour a lamaison et/oudans
son établissement d’accueil. Il faut impérativement
éviter les ruptures biographiques qui sont autant
d’occasions de distension des repéres et de perte
de confiance de I'enfant et de sa famille vis-a-vis du
systeme.

Quelques pathologies accueillies en
MPR Pédiatrique

Paralysie cérébrale
Polyhandicap
Spina bifida (lésions médullaires)
Lésion cérébrale acquise (traumatique, vasculaire, tumorale, infectieuse)
Troubles spécifiques des apprentissages
Maladies neuromusculaires,

Scoliose
Arthrite chronlque Juvénile,
Ostéogenese imparfaite
Hémaphilie
Paralysies obstétricales du plexus brachial
Agénésies et malformations des membres
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L'équipe pluridisciplinaire s’organise selon une
démarche meédicale, avec plusieurs spécialistes
: neuropédiatre, chirurgiens pédiatres, pédiatre
pneumologue et gastro-entérologue, etc. lls se
retrouvent a date réguliere lors de consultations
multidisciplinaires dédiées, en relation avec le
médecin traitant. La coordination est souvent le fait du
médecin MPR. Des consultations simples et d’autres
spécialisées sont souvent nécessaires dans l'intervalle.

Les professionnels paramédicaux sont présents en
fonction de la pathologie et du type de surveillance
requise kinésithérapeute, ergothérapeute,
orthophoniste, psycho-motricien, psychologues,
neuropsychologue, ortho-prothésiste, éducateur en
activité physique adaptée etc...

L'organisation de la prise en charge est décidée
apres la rencontre des professionnels avec I'enfant
et sa famille. LU'histoire et les observations des
professionnels, ajoutées aux dires et aux attentes de
la famille alimentent la synthese, qui sera suivie d’une
proposition de programme de soins s'appuyant sur les
standards de I'evidence based medicine (EBM).

15. La MPR Pédiatrique au centre du
projet de vie et de la participation
sociale.

Entre les services hospitaliers dits de court séjour et
les structures d’aval, le service de MPR joue un réle
médiateur et facilitateur. Il pilote la coordination des
soinsetleurintégrationdansleprojetdevie.Aucoursdes
activités, les enfants développent des compétences, ils
deviennent indépendants et établissent des relations
par la participation (12). Les Il soutient les parents en
faisant le lien avec les professionnels libéraux et les
structures médico-sociales, en respectant l'originalité
de chaque enfant. Il ouvre enfin les perspectives de
relais vers les réseaux de professionnels (R4P) et les
organismes de loisirs et de vie sociale ordinaires.

16. Le passage enfant-adulte, un
passeport vers la liberté ?

Aujourd’hui, plus de 90 % des enfants concernés par
une pathologie chronique invalidante atteignent I'age
adulte. Ce constat reléve des progres de la médecine
et de I’évolution de l'organisation du systeme
médico-social, de la prévention au diagnostic, des
soins a I’éducation thérapeutique en passant par
I"information et la formation, I'émancipation et la
participation dans tous les aspects de la vie réelle, a
la mesure des potentiels personnels et des ressources
de I'environnement.

La prise en compte des particularités de chaque
individu selon son age, son hérédité et son histoire
est essentielle, dans le respect de sa culture et de ses
aspirations. Laccompagnement dans la scolarité, le
travail, les relations sociales et les loisirs est tout aussi
important. La reconnaissance des besoins d’intimité,
dans leurs dimensions amicale, affective et sexuelle

constitue autant d’étapes clefs dans la construction
de I'autonomie des jeunes en situation de handicap,
en quéte d’indépendance et libre choix, pour une
participation épanouie dans une société réputée
inclusive. Le vieillissement de I'entourage familial est
enfin une réalité qui impose la vigilance des équipes
et justifie I'anticipation et la préparation.

17. le role des associations de patients
et de familles d’enfants en situation de
handicap.

Leur représentation officielle dans les instances de
réflexion et de décision est inscrite dans les textes.
Ainsi, a la MDPH, ils occupent le quart des postes
de la commission exécutive de la commission
départementale pour l'autonomie des personnes
handicapées (CDAPH). Les associations sont des
partenaires précieux pour les services de MPR
pédiatriques en permettant de rompre I'isolement,
créer du lien entre les familles concernées par une
situation similaire, favoriser la pair-émulation et
jouer un réle de tiers avec I'équipe médicale... Des
représentants d’associations peuvent étre présents a
certaines consultations pluridisciplinaires.

Les associations sont des relais tres actifs et porte-
parole de nombreuses causes. Plus de 200 associations
sont représentatives de 23 groupes de maladies rares.
Parallelement aux sources officielles, elles contribuent
au financement des programmes de recherche,
elles développent des modes d’accueil innovants,
et proposent de nombreuses initiatives a caractere
social en soutien aux familles, comme les séjours de
vacances, les séjours de répit, les aides matérielles, le
conseil en assurance etc...

18. Conclusion:

Le handicap concerne environ 1 enfant sur 10. Il fait
suite a une ou des lésions fonctionnelles et/ou des
structures anatomiques, avec un retentissement sur
I'acquisition de I'indépendance dans les activités de la
vie quotidienne et la participation sociale. Lannonce
du handicap est indispensable a la définition d’un
projet global de soins pluridisciplinaires coordonné
dans I'environnement MPR. Le handicap n’est pas
toujours visible, il peut s’aggraver avec la croissance,
notamment dans les pathologies évolutives. Les
conséquences cognitives et comportementales sont
d’autant plus séveres que la lésion initiale touche le
cerveau immature. L'énergie de I'accompagnement
doit étre mise au service des soins en milieu
ouvert, dans le respect du projet parental, selon les
capacités d’apprentissages et le rythme propres a
chaque enfant, en gardant en ligne de mire quelques
objectifs prioritaires : I'autonomie au quotidien et la
participation sociale.
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Protocole d’administration de la toxine botulinique :
experience du service de chirurgie pédiatrique

Résumé:

Latoxine botulique est la premiéere ligne de traitement
delaspasticité. Son efficacité est prouvée. Lesinjections
nécessitent beaucoup de rigueur et devraient étre
absolument réalisées par des équipes entrainées. Elle
diminue la douleur, améliore la mobilité et le confort
et facilite les soins des patients.

1. Introduction:

Depuis I'observation de Kernerl, en 1820, la capacité
d’inhibition de la conductibilité nerveuse de ce
gu’il nommait le « poison gras » (maladie de Kerner
identifiée dans les suites d’'un empoisonnement par
des saucisses - botulus signifie saucisse en latin) est
connue. Kerner a été le premier a proposer I'utilisation
thérapeutique de la toxine botulique2. Le clostridium
botulinum a été identifié par le microbiologiste belge
Emile Pierre Marie van Ermengem. En 1949, Burgen a
découvert que latoxine botulique bloque la libération
de l'acétylcholine dans lajonction neuro musculaire3.
Scott a été le premier a l'utiliser pour le traitement du
strabisme, chez les humains en 19804. La premiére
étude sur la spasticité remonte a 19895.

La spasticité est 'une des indications principales de
I'utilisation pharmacologique de la toxine botulique.
Trois toxines sont utilisées chez les enfants :
Botox®, onabotulinumtoxin A d’AbbVie™, Xeomin®,
incobotulinumtoxin A de Merz Pharmaceutical™
et Dysport™, abobotulinumtoxin A d’lIpsen
pharmaceutical™. Les doses s’expriment en unités
(une unité correspond a la dose létale 50 (DL50) du
produit reconstitué etinjecté par voie intrapéritonéale
chez la souris) et elles ne sont pas interchangeables
d’un produital’autre. Une unité de Botox® est estimée
égale a une unité de Xeomin® et a 2.5 unités de
Speywood de Dysport®.

2. L'utilisation de la toxine botulique dans
la spasticité de I’enfant :

Le taux d’incidence de la paralysie cérébrale (PC) est
de 2 a3 pour 1000 enfants (1500 naissances par anen
France)6. Latteinte centrale cause une modification
du tonus musculaire (en plus ou en moins) et d’'une
exagération du réflexe myotatique (appelée spasticité)
ce qui altere la mobilité articulaire, provoque des
douleurs, et induit des déformations orthopédiques.

DR HASSAN AL KHOURY SALEM

Chirurgie pédiatrique, CHU de Saint Etienne

Il existe des troubles cognitifs voire sensoriels dans de
nombreux cas.

Linhibition de la conduction de la plaque motrice ala
jonction neuromusculaire parleblocage delalibération
del'acétylcholine diminue I'expression de la spasticité
et la raideur musculaire a I'étirement ainsi que les
douleurs et, en association avec la kinésithérapie
et I'appareillage, améliore les amplitudes et la
mobilité articulaire, facilite les soins et le confort du
patient. Le blocage de la plaque motrice est définitif
(dégénérescence du bouton neuronal terminal) mais
I'effet clinique des injections est limité dans le temps
en raison d’'un phénomeéne de repousse nerveuse
et la ré innervation musculaire7 (phénomeéne de «
sprouting » ou bourgeonnement).

Le taux d’effets secondaires aprés les injections
de toxine botulique est largement inférieur a celui
des traitements par voie générale comme les
benzodiazépines (somnolence, fatigue, faiblesse, ...)7.
Linjection de phénol est une alternative mais l'effet
est irréversible et cause des lésions douloureuses
des nerfs sensitifs et moteurs. Le baclofene et
les benzodiazépines sont les deux médicaments
autorisés chez les enfants. Les preuves d’efficacité
de ces traitements manquent dans la littérature?.
L'utilisation des pompes a perfusion intrathécale
de baclofene permet de diminuer la spasticité dans
les atteintes séveéres et/ou étendues ou bilatérales,
mais cela nécessite d’étre attentif aux indications, de
bien choisir les patients qui peuvent bénéficier de ce
traitement sans effet délétére sur le tonus axial, sans
oublier que le geste est invasif.

La dose maximale de Botox® autorisée parsession chez
les enfants de plus de 2 ans est de 15 unité/kg sans
dépasser 350 unités8. La dose maximale de Dysport®
administrée parséanced’injection nedoit pasdépasser
les 30 unités/kg ou 1 000 unités9. La posologie de
Xeomin® pour le traitement de la spasticité chez les
enfants ne peut pas étre déterminéel0.
L'autorisation en France de l'utilisation de la toxine
botulinique chez I'enfant remonte a la fin des années
80 et a surtout débuté au cours des années 1990.
L'utilisation du Botox® et du Dysport® est autorisée
dansles membres supérieurs etinférieurs chezl’enfant.
Le flessum du coude, du poignet et des doigts sont
les déformations les plus retrouvées chez les patients
atteints de PC. Au niveau des membres inférieurs,
les adducteurs de la hanche, les ischio-jambiers et le
triceps surae sont les muscles les plus atteints.
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3. Les complications des injections de
toxine botulique:

Il a été noté une diminution de la croissance et de de
la taille musculaire apres les injections12 qui sont a
I'origine d’une fibrose musculaire a long terme13. Les
effetssecondairesbéninssedéveloppentquelquesjours
apreslesinjections et disparaissent spontanément13.
Les hématomes sont présents immédiatement apres
les injections, 11 a 25% des patients présentent des
ecchymoses13. Il est recommandé d’appliquer de la
glace sur la zone d’injection pour réduire le risque.
Les douleurs du site d’injection pourraient étre
améliorées par I'application d’Emla® et I'utilisation
d’uneaiguillela plus fine. L'infection du site d’injection
peut se produire également. L'éruption psoriasiforme
est une complication rare qui guérit apreés 5 mois12.
Des céphalées et des réactions allergiques ont été
également décrites. La faiblesse musculaire est une
des complications sérieuses apres les injections.
Elle peut étre localisée ou généralisée (dysarthrie,
dysphonie, dysphagie, jusqu’a l'arrét respiratoire)12.
Elle peut débuter un an apres la premiere injection.
Il a été décrit 'apparition d’anticorps neutralisant les
toxines chez 5 a 10% des patients14. Leur présence
a été attribuée a des injections trop rapprochées,
des doses trop élevées par séance et la présence
d’albumine humaine dans certains produits14.

4. Les interactions médicamenteuses :

Lesaminoglycosides, les quinidines, les cyclosporines,
les anticholinergiques et les myorelaxants renforcent
les effets de la toxine botuliquel3.

5. Déroulement de la séance:

Lexamen clinique est primordial pour sélectionner les
patients et les cibles musculaires. La prise en charge
de ces patients est pluridisciplinaire, sur un plateau
technique adapté, par des personnes formées a
I'utilisation de la toxine botulinique. Aprés des
explications sur l'indication retenue, I'information
de la famille sur le déroulement, les suites et les
complications potentielles, le geste est programmé.
On peut sappuyer sur des documents disponibles
dans les services hospitaliers ou des fiches explicatives
(fiche numéro 14 de l'association sparadrap par
exemple https://www.sparadrap.org/boutique/
produit/fiche-les-injections-de-toxine-botulique ) ou
le carnet d’injection. Il faut laisser a la famille un délai
de réflexion.

Une grande partie des séances nécessite une sédation
simple mais l'utilisation de I'anesthésie générale est
parfois nécessaire surtout chez les petits enfants, en
casd’injection dans des muscles profonds et en cas de
troubles du comportement18.

IIs’agit d’une prescription spéciale (médicament inscrit
sur la liste fixée en application de I'article L.5139) avec
un circuit sécurisé. La toxine botulinique est réservée
al'usage hospitalier avec une tragabilité du numéro de
lot, de la dose totale, la dilution et la dose par muscle

injectéel8.

Il est recommandé de revoir le patient 3 a 6 semaines
apres la premiere injection et régulierement apres
chaque injection18.

5.1. Les considérations techniques :

La poudre est diluée dans une solution de NaCl 0.9%
(Botox®, Dysport®). Nous avons I’habitude de diluer
le Botox® dans 1 ml de NaCl 0.9% pour une fiole de
100 unités. On dilue le Dysport® dans 2.5 ml. Les
deux produits doivent étre conservés entre 2 et 8°C
et utilisés immédiatement apreés la reconstitution8,9.
Des études sur le Botox® ont montré la stabilité de
la toxine réfrigérée apres 4 semaines mais avec des
risques de contamination du produit11.

Les bénéfices des injections dans les membres durent
3 a4 mois en moyenne mais peut atteindre pres de 1
an chez certains patients.

5.2. Lesinjections :

[l faudrait utiliser I'aiguille la plus fine disponible pour

lesinjections afin de réduire au maximum les douleurs

(25a 27 gauge)

En cas d’anesthésie générale, I'analgésie est assurée.

L'utilisation de Propofol et de kétamine estautoriséel9.

Il est recommandé de proposer une prémédication

aux enfants18 et d’utiliser le MEOPA® et LEmIa®20

pendant les séances. La préparation du produit se fait
d’une fagon stérile et la dilution de fera en fonction des
consignes del'injecteur. Il estrecommandé d’avoir une
ambiance calme pour apaiser I'enfant. La présence
de clowns pendant les séances naméliore pas le
déroulement du geste21. Dans notre expérience,

I'utilisation de I’hypnose a un effet positif.

La préparation stérile des zones injectées selon le

protocole de I'établissement est primordiale. En cas

des projections de toxine en forme lyophilisée ou
seche, il faut les essuyer avec un matériel absorbant
imbibé d’une solution d’hypochlorite de sodium (eau
de javel). Il est conseillé d’essuyer les projections de

toxine reconstituée avec un matériel absorbant. Il

existe des protocoles spécifiques et toute I'équipe

soignante doit étre formée aux procédures et a la
conduite a tenir en cas d’exposition accidentelle :

¢ Brisde flacon : ramassage méticuleux des particules
de verre en évitant les coupures et essuyage du
produit avec de I'eau de javel.

e Exposition cutanée accidentelle : lavage a l'eau de
Dakin puis ringage abondant a I'eau.

® Projectionoculaire:ringage del’'ceilavecunesolution
ophtalmique ou avec du sérum physiologique.

e Piglre avec l'aiguille de la seringue utilisée pour
I'injection : il s’agit d’'un accident d’exposition au
sang, la conduite a tenir dépendra de la dose
injectée.

La toxine botulique restante ainsi que les aiguilles et

les seringues sont jetées directementdansle bacjaune

destiné a I'incinération sans étre vidées. Le matériel
contaminé (tissu, gants, débris) doit étre placé dans
un sac étanche et éliminé par incinération.
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6. Comment améliorer l'efficacité de la
toxine botulique :

Les injections dans plusieurs sites intramusculaires
et l'utilisation d’une dilution importante de toxine
(augmentant la diffusion a distance)15 permettent
d’augmenter son effet. Il n’est pas conseillé de réaliser
I'injection avec un repérage manuel seul. Linjection
guidée par EMG, par électrostimulation ou par
échographie augmente la précision et améliore la
sécurité, réduit les effets secondaires et améliore
I'efficacitél6. Il n’a pas été montré dans la littérature
de supériorité d’'une technique de guidage par rapport
a l'autre. L'utilisation du platre ou d’un appareillage,
de I'électrostimulation et de la kinésithérapie apres
les injections de la toxine botulique améliore son
efficacitél7.

7. Conclusion:

La prise en charge de la spasticité est pluridisciplinaire.
La toxine est un atout majeur dans la prise en charge
globale des patients. Un protocole spécifique devrait
étre établi et diffusé dans chaque établissement
pratiquant les injections de toxine.
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Chirurgie Multisites, Protocole de mobilisation en

Résumé:
1. Introduction

Les patients paralysés cérébraux opérés de chirurgie
multisites sont le plus souvent a mobilité réduite et
lorsque ce n’est pas le cas, la chirurgie augmente leur
dépendance. Leursdifficultés, associéesauxdouleurset
lasidération musculaire post opératoires, augmentent
leur immobilité. Les risques de complications
cutanées, de perte musculaire et d’ankylose en sont
augmentés. Il importe donc que ces patients soient
particulierement stimulés et mobilisés. La prévention
des lésions cutanées de décubitus (phlyctenes,
escarres...) est essentielle et le point de vigilance dés
les premieres heures post-opératoire. Les postures
et mobilisation sont donc indispensables, méme si la
mise en place de matelas fluidisés est un plus, car la
présence d’appareillages d’'immobilisation (platres,
attelles...) rend les parties molles immobilisées,
inaccessibles a I'effet du matelas qui devient un « faux
ami». Siles phénomenes douloureux sont au premier
plan, il faudra adapter le traitement antalgique, ne
serait-ce que pour permettre les mobilisations.

2. Traitement de la douleur et sa
prevention

Du point de vue thérapeutique, les patients a risque
devraient bénéficier, en plus du traitement antalgique
classique, de la prescription de Valium® (myorelaxant
pour éviter les spasmes musculaires, tres fréquents
en post opératoire chez les patients spastiques) et de
Neurontin® (pour les douleurs neuropathiques, trés
caractéristiques). Ces douleurs spécifiques devront
étre recherchées et identifiées tres tot par des
guestions systématiques et répétées au cours de la
journée. Surtout, elles devront étre différentiées de la
douleurnociceptiveliéealachirurgie. Certains patients
peuvent bénéficier d’injections en pré opératoire de
toxine botulinique au niveau des muscles opérés. Cela
améliore les douleurs post opératoire et les spasmes
(Dohin B, 2007).

2.1. Identifier les douleurs :
plusieurs types de douleurs sont a identifier dans les
suites opératoires.

2.1.1. La douleur nociceptive
liée a la chirurgie elle-méme elle est la plus facile a
identifier ou au moins a appréhender. Elle peut étre
majorée par I'anxiété et la sensibilité émotionnelle de
ces enfants, mais devra toujours étre prise en compte
guel que soit son expression. Son traitement n’est

post opératoire immediat.

PRBRUNO DOHIN
CHU NORD, SAINT ETIENNE.

pas le sujet du présent propos, cependant de simples
mesures de prévention peuvent participer a son
traitement etladélicatesse des soins, des mobilisations
et séances derééducation, enfin les propos rassurants
font partie de son traitement et de sa prévention.

2.1.2. La douleur spastique

C’est une des deux douleurs particulieres dans le
contexte. La chirurgie et son contexte émotionnel
active I'expression de la spasticité. Celle-ci est bien
connue pour étre douloureuse et dans les suites d’'une
chirurgie, les spasmes et contractures involontaires
des muscles majorent les douleurs post chirurgicale.
Identifier les spasmes musculaires doit conduire a
prescrire un traitement myorelaxant qui sera adapté
enfonction des traitement antalgiques déja sédatifs et
des risques propres du patient. Le traitement de fond
de la spasticité par du baclofene est peu efficace, mais
sile patient en bénéficiait avantla chirurgie, il doit étre
poursuivi. Quant aux patients munis d’'une pompe a
bacloféne, ils doivent voir le fonctionnement de leur
pompe vérifié en postopératoire.

2.1.3. La douleur neuropathique

Ces patients souvent trés rétractés sont opérés pour
réaligner leurs membres et la conséquence en est un
étirement des nerfs périphériques. Cela peut étre
a l'origine de douleurs dites neuropathiques. Elles
correspondent a des manifestations inconfortables
voire trés douloureuses émises par les nerfs étirés qui
s’activent spontanément. Les patients ressentent des
dysesthésies (douleurs a I'effleurement, sensations de
brllure ou au contraire anesthésie), des paresthésies
(engourdissement, fourmillements, picotements)
voire des douleurs spontanées fulgurantes a type de «
décharge électriques ». Ces signes particuliers doivent
étre précocement identifiés afin de rapidement
mettre enroute un traitement a base de médicaments
favorisant la disparition de ces symptémes comme la
gabapentine, I'amitriptyline, ou d’autres encore. Ces
douleurs sont lancinantes, chroniques et dépistée
tardivement plus difficiles a traiter voire peuvent
déboucher sur un syndrome douloureux chronique.

3. Protocole de mobilisation :

Il ne s’agit que d’un exemple illustrant notre pratique
pour prévenir les complications de décubitus chez ces
patients déja ou devenus completement dépendant
en postopératoire. Ce protocole vient en complément
des mesures infirmieres indispensables aux soins
quotidien des patients.
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CHIRURGIE MULTISITES,

PROTOCOLE DE MOBILISATION EN POST OPERATOIRE IMMEDIAT.

DellalJ2inclus, le patient devra étre placé en position
assise au lit : c’est-a-dire dossier relevé a 45°, hanches
a 90°et genoux a 70-90° a l'aide d’un lit électrique
ou de coussins adaptés (sans les attelles de Zimmer
qui immobilisent les genoux). Cette posture doit étre
maintenue au moins 1 heure par demi-journée et
changée si possible plusieurs fois en alternance avec
le décubitus strict avec les attelles de Zimmer. Lorsque
lachirurgie le permet des postures en décubitus latéral
sontajoutés, hanches et genouxfléchis, au besoin avec
un oreiller entre les cuisses.

A partir de J3 : Ce moment coincide en général avec
I'ablation des cathéter périduraux et des drains de
Redon. C’est le moment de la mise au fauteuil au
moins une heure par demi-journée et/ou pour les
repas. Lors de I'ablation des drains de Redon, un
controle visuel est effectué au niveau des pansements
et de toute la peau accessible en sortant les jambes de
I'attelle de Zimmer et lorsque c’est possible des attelles
platrées positionnées en post opératoire immeédiat.
Une attention particuliere sera portée aux mollets et
talons. Le pansement est refait si besoin.

Les jours suivant les postures sont continuées
en augmentant le temps. Un apprentissage des
transferts assis, ou debout en appui unipodal pour
les cas unilatéraux, est débuté en fonction du niveau
fonctionnel. Le but est de faciliter 'autonomie avant
le transfert du patient vers le service de rééducation.

DOI :10.34814/sofop-2023-003

_22_



Place de la chirurgie de la hanche
chez I'enfant polyhandicapé

B DE BILLY*, CPECHIN*, J NALLET*, M ANRIOT*, J BEVALOT**

La hanche est la piece intermédiaire entre le tronc et
le membre inférieur. Chez 'enfant polyhandicapé, elle
est soumise aux forces déformantes des muscles du
membre inférieur mais aussi a la bascule du bassin
induite par les muscles sus pelviens.

Le maintien de sa congruence assure la mobilité du
membre inférieur, I'indolence et la protection de
I'articulation face a l'arthrose. Le maintien d’une
symétrie est fondamental pour I'avenir, de la mobilité
de la verticalisation et du nursing. Toute excentration
progressive expose a des modifications de pressioneta
unrisque d’apparition de douleurs puis de dégradation
articulaire cartilagineuse et d’arthrose précoce.

Tout ceci explique que la surveillance de cette
articulation est obsessionnelle et va exiger des
traitements dont la chirurgie.

1. Pré requis a la prise en charge
chirurgicale

La chirurgie n’est qu’une partie de la prise en charge.
Endehors des précautions, préparations ou soins post
opératoires, qui sont développés ailleurs, la place
de la chirurgie chez le polyhandicapé ne se congoit
gu’au sein d’un parcours de soin avec prise en charge
médicale, paramédicale avec participation de tous les
spécialistes de 'appareillage.

Ceci peut paraitre évident lorsque I'on s’occupe de ce
type d’enfant. Cela explique aussi tout I'intérét des
consultations pluri disciplinaires et les consultations
avancées dans les établissements afin de recueillir
I'avis de tous les intervenants qui gerent I'enfant
en plus des parents. C’est a ce prix que le parcours
chirurgical, souvent lourd, se déroulera dans les
meilleures conditions.

C’est lors de ces rencontres que I'on sera amené a
justifier 'agressivité chirurgicale souvent nécessaire
et la charge imposée par les immobilisations post
opératoires.

En fonction de la forme neurologique que présente
I'enfant, les buts de la prise en charge et en particulier
de la chirurgie peuvent étre ambitieux ou modestes.

Il est bon de rappeler que nos interventions ont
comme principal objectif de limiter la dégradation
orthopédique et que rarement, dans ce cadre, elles
apportent un bénéfice fonctionnel majeur...

Cette notion modere franchement I'appréciation du
résultat et mérite de longues explications aux parents

Consultation multi disciplinaire du handicap de I'enfant.

* Chirurgie orthopédique pédiatrique
** Rééducation fonctionnelle

CHU Besang¢on

mais aussi a l'entourage médico-social. Le bon résultat
jugé par le chirurgien est souvent en décalage par
rapport a celui des accompagnants. Il s’agit d’'une
chirurgie qui encline a I’humilité chirurgicale...

Tout le paradoxe réside dans I'écart entre la charge
chirurgicale et le bénéfice constaté.

Rappelons que, en fonction de I'état neurologique,
toute la prise charge n’a que des objectifs limités:

- Maintenir une mobilité avec ou sans aide technique.
- Garantir des installations confortables indolores

- Assurer le nursing en particulier du périnée.

- Mais surtout éviter les dégradations rapidement
douloureuses de l'articulation.

2. Physiopathologie de la déformation.

Lenfant polyhandicapé a un squelette normal a la
naissance ce quile différencie des pathologies de type
malformations.

Nous ne parlerons que de l'atteinte neurologique
centrale de la paralysie cérébrale (exinfirmité d’origine
cérébrale, IMOC).

L'atteinte peut étre plus ou moins diffuse et donner
des « tableaux » variés. Nous nous intéressons ici aux
atteintes quadriplégies associées plus ou moins aux
troubles cognitifs et aux convulsions.

Le maitre symptdéme de l'atteinte centrale est
la spasticité sont la définition est complexe. Ne
retenons ici que sa conséquence qui engendre des
rétractions musculaires et des déséquilibres agonistes
antagonistes.

Ces rétractions vont perturber la croissance de
I'articulation. Sont en cause le déséquilibre entre le
groupe médial associant psoas iliaque, adducteurs et
ischio-jambiers contre les muscles fessiers trop faibles.
La déformation se situe sur la téte du fémur qui perd
sa sphéricité mais aussi sur le cotyle qui s’ovalise. Il
en est de méme des troubles rotatoires fémoraux qui
maintiennent une antéversion exagérée responsable
de I'aspect en coxa valga.

La déformation induit progressivement une
excentration et une luxation de la hanche (Fig 1).

La situation est bien s(r une déformation bilatérale
mais rarement symétrique avec la possibilité de
I'apparition d’une déformation en coup de vent.
L'obliquité du bassin induite par la déformation est
souvent aggravée par les rétractions sus jacentes qui
participent a I'inclinaison du bassin.
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Cette explication simpliste doit inclure une vision
tridimensionnelle avecle plus souvent une antéversion
du bassin. L'analyse de la déformation devient alors
beaucoup plus difficile, la position du bassin venant a
son tour aggraver les rétractions et les déformations...

Il est donc important de comprendre la filiation
entre spasticité, réfractions musculo-tendineuses,
perturbations de la croissance et déformations
progressives pour arriver quelques foins des situations
plus graves de luxations avérées.

Lavitessede dégradationdépenddel’état neurologique
est de la qualité de la prise en charge globale.

Les douleurs présentées par ces enfants sont mixtes,
musculaires et articulaires par augmentation des
pressions sur une articulation de moins en moins
congruente.

3. Quelles sont les possibilités
chirurgicales sur chacune des
composantes de la physiopathologie de
la déformation ?

3.1. Chirurgie de la Spasticité
Aucun chirurgien orthopédiste ne sauraun jourréparer
la lésion centrale !
Incapable de réparer le cerveau, il se penche plutét
sur les transmetteurs anatomiques de la stimulation
musculaire, les nerfs moteurs.
Pour limiter la sur stimulation musculaire il suffit de
couper la transmission nerveuse.
C’est I'essor des neurotomies, neuroclasies ou
neurectomies.
Leprincipeestsimple.Onciblelesmusclesresponsables
de la déformation de la hanche et on sectionne écrase
ou réseque le nerf moteur afférent.
Cette chirurgie ancienne était limitée par les
troubles sensitifs induits limités par une dissection
microchirurgicale mais aussi par un taux de récidive
non négligeable.
Elles ont surtout été supplantées par l'arrivée du
traitement médical ciblé par la toxine botulique.
La encore les espoirs mis dans ce traitement simple et
reproductible ont été légerement dégus. La toxine n’a
pas empéché |'excentration progressive.
Elle a en revanche permis de limiter les rétractions
progressives et a franchement diminué les chirurgies
précoces.

En France, la chirurgie des racines médullaires est peu
diffusée. Elle est indiquée dans les grandes spasticités
des membres inférieurs et plutét chez I'enfant
marchant.

3.2. Chirurgie des Rétractions musculaires
Incapable d’opérer la spasticité le chirurgien
orthopédiste s’est penché sur la chirurgie tendineuse
et musculaire. La voie de ces interventions avait
déja été ouverte par la chirurgie de la polio faite de
ténotomies, transferts et arthrodeses.

Le principe des ces gestes est simple, Pour annihiler les
forces qui conduisent a la déformation, on sectionne

ou allonge voire on déplace des muscles nocifs. Au
niveau de la hanche ce sont surtouts les adducteurs et
le psoas qui sont ciblés. Les ischio-jambiers sont aussi
intéressés par cette chirurgie mais dans une réflexion
plus large quiinclut le genou.

Elles ont longtemps été proposées de maniere pour
limiter I'apparition de I'excentration. Le bénéfice
était net mais, en fonction du mauvais génie évolutif
neurologique quelque fois sévere, elles devaient étre
répétées avec un affaiblissement notable et quelques
fois des sur corrections conduisant a une position
batracoide.

Ceschirurgiesontdisparuavecl’arrivée de latoxine. La
prise en charge précoce dansce parcours de traitement
de la spasticité a avantageusement repoussé la
chirurgie.

La place des ténotomies actuelle est surtout en
complément d’une chirurgie articulaire conservatrice
ou aux rares échecs des toxines.

IIn’y a peu de place aux transferts tendineux au niveau
de la hanche.

3.3. Chirurgie des Déformations
Déslors que lagenese de la déformation est comprise,
le type de chirurgie est logique et correcteur des
déformations constatées.
Deux grands principes guident les indications :
- conserver le capital osseux et pousser lesindications
de chirurgie conservatrice.
- Maintenir une symétrie du bassin et faire des gestes
le plus souvent bilatéraux méme s’ils ne sont pas
symétriques.

Les protocoles et gestes sont dictés cas par cas.
Schématiquement on associera des ostéotomies
fémoralesdes ostéotomiesdubassinetdesténotomies.
Chacun des ostéotomies sera planifiée en fonction de
la déformation a corriger.

Lostéotomie fémorale réduit laluxation. La correction
associe raccourcissement, dérotation fémorale et
varisation. Chacune des composantes est prévue
en fonction du bilan clinique et radiographique a
I'appréciation du chirurgien.

Les gestes tendineux associés facilitent le maintien de
la mobilité de la hanche. IIs sont aussi censés limiter |a
récidive de la déformation.

Au niveau du cotyle, I'excentration progressive crée
une sorte de chenal osseux dans le toit du cotyle et
ovalise le cotyle. La chirurgie cherche arendre ce cotyle
sphérique et a rendre une Bonne congruence. Les
gestes osseuxserontdonc plutot desacétabuloplasties,
des butées, des ostéotomies d’agrandissement plutot
gue des ostéotomies de réorientation (Fig.2).

Les suites opératoires malgré les progres de
I'ostéosynthese nécessitent une immobilisation par
platre pelvis bi pédieux ou en A ou encore des attelles
de A.

C’est souvent cette immobilisation prolongée qui est
le plus mal tolérée.

Il faudra est soucieux du nursing des soins d’hygiene et
des risques de compression et d’escarres sous platre.
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Cette chirurgie qui impose un alitement est souvent
plus lourde qu’une arthrodese vertébrale...

Elle peut nécessiter, en fonction des conditions
familiales et des établissements, un passage en centre
de rééducation.

La sortie du platre est encore une étape délicate.
Lenfant n’a pas bougé pendant six semaines, il a une
amyotrophie d'immobilisation et des douleurs a la
reprise de la mobilisation.

Cette phase ne peut souvent pas se faire a domicile
tant il faut re mobiliser avec prudence et délicatesse,
reprendre la verticalisation etc...

Un passage en centre une kinésithérapie quotidienne
sont souvent la regle.

3.4. Chirurgie des Luxations avérées
Cette situation n’est hélas pas rare. Elle est
I'aboutissement de plusieurs facteurs :
- Sévérité de I'atteinte neurologique avec spasticité
incontrolable.
- Refus des prises en charge précédentes par les
parents ou par les médecins de rééducation
- Récidive des luxations et déformations

Le maitre symptome est la douleur a la mobilisation
associée au départ oblique du bassin, au coup de vent
des membres inférieurs et a la scoliose associée.

La chirurgie conservatrice doit toujours étre réfléchie
en fonction d I'age de I'enfant.

Les autres gestes ont pour but de supprimer le conflit
articulaire et essayer de préserver la verticalisation.
Deux options sont possibles :

- Larésectiondelatéte et ducol dufémur. Le principe
est simple; enlever s tout simplement la zone osseuse
conflictuelle. Ce geste qui n’est pas si facile a faire a
malheureusement un fort taux de complications.
Les suites post opératoires sont assez lourdes. La
verticalisation n’est plus possible. La mobilité passive
des chances est restaurée mais les mouvements actifs
sont franchement affaiblis. C’est une solution de
derniére intention (Fig 3).

- La Prothese totale de hanche. Elle est délicate
a poser en raison des calibres des flts fémoraux,
de l'ostéoporose neurologique, de I’'état général
de l'adolescent. Sa principale complication outre
I'infection est la luxation. C’est cependant une
solution efficace et élégante pour supprimer la
douleur, maintenir une bonne mobilité et reprendre
suffisamment de verticalisation pour assurer au moins
les transferts (Fig 4).

Le choix de chaque option, conservative, résection ou
arthroplastie est fonction de la taille de I'enfant, de son
état nutritionnel et neurologique. C’est aussi un choix
d’équipe chirurgicale chacun ayant sa propre culture.
Il faut savoir faire les trois options pour apporter le
maximum de sécurité au patient.

4. Conclusion

Nous n’avons volontairement pas abordé les conditions
de préparation et d’'opérablité des patients qui font
I'objet d’'une autre discussion.

Nous souhaitonsinsister surles pré requis nécessaires
a une bonne chirurgie de hanche :

- Connaitre la pathologie et avoir une expérience
de la neuro orthopédie. Ce n’est pas une chirurgie
expérimentale mais une chirurgie d’expérience (Pierre
Lebarbier).

- Travailler en étroite collaboration avec les autres
spécialités médicales en particulier les médecin de
médecine physique et de Rééducation.

- Suivre 'enfant dés son plus jeune age afin de prévoir
un projet thérapeutique commun.

- Suivre I'enfant dés son plus jeune age afin de poser
une indication opératoire au bon moment.

- Suivre'enfant dés son plus jeune age pour limiterle
risque de dégradation sans intervention...

- Savoirdonnertoutesles explications et justifications
aux parents mais aussi aux équipes soignantes.
PourI’équipe chirurgicaleil s’agit d’'une prise en charge
de longue haleine. Il faut avoir le go(t de la prise en
charge de pathologies chroniques lourdes. C’est
aussi une chirurgie a complications et a épisodes
multiples qui confinent a I’"humilité chirurgicale. C’est
une chirurgie passionnante faites de rencontres avec
des enfants attachants et des familles le plus souvent
reconnaissantes.

La preuve en est I'attachement des familles a I'équipe
et aux services de soin ainsi que la difficulté qu’ils
manifestent au changement d’équipe a I'age adulte.

Fig. 1 Aspect typique de luxation neurologique progressive.
Noter la déformation de la téte due a la surpression, la
déformation ovalisante du cotyle.

Aspect de coxa valga due a I'antéversion du col du
fémur.

Fragmentation du petit trochanter qui traduit la
traction excessive du psoas.
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Fig 2 Ostéotomie fémorale bilatérale et ostéotomie pelvienne
de Dega a Gauche.

Aspect pré et post opératoire.

La chirurgie est bilatérale pour préserver la symétrie.
Des ténotomies ont été associées. L'immobilisation est
en regle pelvi bi pédieuse pour 6 semaines.

Fig 4 Exemple de luxation neurologique traitée de maniére
conservative. Récidive rapide de I'excentration et mise
en place d’'une PTH

DOI : 10.34814/sofop-2023-004

Fig. 3 Exemple de Résection téte et col des deux fémurs.
Noter le bassin oblique de cause haute et basse.
Noter aussi les ossifications osseuses a distance qui
limitent la mobilité des deux hanches. La douleur est
en revanche maitrisée.
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Soins de Prévention pré et post opératoire
chez I'enfant polyhandicapé

Les patients polyhandicapés sont caractérisés par
une extréme dépendance, des troubles importants
de communication et nombre de comorbidités. Le
contexte familial est souvent délicat (surprotection,
dépendance affective...) et ne facilite pas toujours les
relations de soin méme s’il représente souvent une aide
importante dans I'évaluation de ces patients (habitudes,
communication...).

Nous souhaitons envisager ici les points spécifiques de
prise en charge de ce type de patients qui sont souvent
hospitalisés pour des chirurgies lourdes.

1. Chirurgies arisques

elles sont nombreuses, et présentent de nombreux
risques, parfois importants,
e Chirurgie tendineuse multiples (ténotomie,
neurotomie multisite)
e Chirurgie osseuse (ostéotomie pied, chirurgie des
hanches)
¢ Chirurgie de rachis (arthrodese de colonne)
- risque hémorragique : saignement important
-risqueinfectieux: fréquence élevée en cas de scoliose
neurologique (10—20%)
-risque neurologique : lésion médullaire rare,
étirement médullaire ou radiculaire, ischémie
médullaire
Sur des patients fragiles (paralysie cérébrale,
pathologie neuro-motrice..)
Objectifs chirurgicaux: maintien ou restauration des
capacitésfonctionnelles, confort, hygiene, douleur...

2. Planification infirmiere

2.1. Pre-operatoire
Organisation et planification complexe
IDE référente qui gere cette préparation
e Envoie une fiche de liaison aux parents
e Pour faire connaissance avec I'enfant handicapé,
e Permettre d'améliorer I'accueil, et de faciliter la prise
en charge

Cette fiche de liaison contient :

¢ Lidentification du patient

e La ou les personnes a contacter ainsi que leurs
coordonnées

e Etablissementfréquenté, modalité d’accueil (présence
d’éducateur ou parfois tuteur)

e Liste des besoins spécifiques du patient

FATIHA REBAI (IDE), PR BRUNO DOHIN

Saint Etienne

Mobilité :
- aide partielle ou totale pour les transferts
- fauteuil ou appareillage
- verticaliseur, leve-malade
Alimentation :
-boitseul,auverre, alacuillere, prend de 'eau gélifiée
- position particuliére pour les repas, mange seul ou
non
- régime normal, mixé, sans sel, aversion, allergie
-risque de fausse route
- prise de traitement, comment
-alimentation par gastrostomie, régime, horaire,
prescription
Sommeil :
-installation, albatros
-habitudes d’endormissement, doudou, musique,
lumiére
- horaires de sommeil
Douleur :
- signes spécifiques de manifestation de la douleur
-échelle d’évaluation de la douleur utilisée
Respiration:
-troubles ou pas
-appareillage, VNI, Alpha 200, jour — nuit,
Elimination :
-continence, protection (taille), chaise-pot
-tendance a la constipation, lavement, traitement
Hygiene et confort :
-toilette au lit, lit douche, lavabo
-installation particuliere
-hygiene bucco-dentaire
- état cutané
Communication, relation :
-peut parler
-compréhension, contact
-moyens de communication, tableau alphabet,
tablette

Activités, loisirs, distractions :
-musique, dessin animés et jeux préférés

2.2. Prévoir examens et consultations préopératoires
Objectifs :
e Evaluation de I'état du patient
Evaluation des risques
Préparation adaptée
Traitements prophylaxiques si nécessaire
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Une Fiche ‘navette’ est remplie par le chirurgien, la
date de I'intervention est fixée ainsi que la consultation
d’anesthésie

Préparation respiratoire :

- EFR si patient est capable

- consultation pneumologie si besoin

-kinérespiratoire etcure d’Alpha 300 parfois nécessaire
avec +/- hospitalisation quelques jours avant la

chirurgie
Préparation neurologique :

-PES — PEM : fait en systématique pour avoir une
analyse de référence.

- Mais parfois non réaliste car patient trop spastique
ou épilepsie importante

-Toxine botulinique pour réduire spasticité en
prévention des douleurs

Préparation cardiaque :

Echographie cardiaque en fonction des antécédents
demandée par I'anesthésiste

Autres avis spécialisés nécessaires :

-Dentiste : pour évaluer état dentaire (risque
infectieux), si soins dentaires nécessaires, doivent
étre terminés 6 semaines avant la chirurgie

- Examen de la peau : avis dermatologue si Iésions ou
acné a traiter

-Diététicienne : état nutritionnel, prévoir régime
hyper protéiné pour favoriser la cicatrisation. Si
gastrostomie, programme anticipé en lien avec les
parents.

- Gastro pédiatre : si dénutrition, indication de pose
de gastrostomie

- Hématologue : si probleme d’hémostase

Pour le risque hémorragique, protocole EPO sinécessaire
géré par anesthésiste, recours au Cell-Saver lors de
I'intervention, transfusion...(attention aux Témoins de
Jehova)

Imagerie:

- Radiographies du rachis complet

-Radios en bending, c’est une radio du rachis en
inclinaison (médecin), clichés dynamique qui évalue
la souplesse du rachis et aide a la planification du
geste opératoire.

-IRM a la recherche d’une malformation du rachis ou
médullaire

Prévention transit digestif :
-régime sans résidu 3 jours avant I’hospitalisation et
lavement la veille de I'intervention.
Prévention cutanée :
- Avis dermatologique (cf)
- Prévoir un lit avec matelas a air NIMBUS en cas de
patient grabataire.
Entretien téléphonique avec les parents quelques jours
avant I’hospitalisation :

-autorisation d’opérer

- carte de groupe sanguin

- traitement personnel avec ordonnance

-amener appareillage respiratoire VNI, appareillage
orthopédique : matelas albatros, corset, attelle,
fauteuil coque... pompe de nutrition en cas de
gastrostomie.

Préparation des suites :

-Réserver une place en réanimation pour le
postopératoire immédiat

- Faire demande pour centre de rééducation (logiciel
« Trajectoire »)

- Anticiper et appeler le prestataire en cas de futur
appareillage

- Organisation d’une visite ou d’un séjour court de
I'enfant et de sa famille en service de rééducation.

2.3. POST-OP
Soins spécifiques
e Surveillance 24h en réanimation pédiatrique
¢ Soinsd’hygiene et de confort +hygiene bucco-dentaire

La chirurgie augmente la dépendance de ces enfants

le plus souvent a mobilité réduite, il importe qu’ils

soient particulierement stimulés et mobilisés méme
danslelit.

e PosturesdesJ1enpréventiondeslésionscutanéesde
décubitus (phlyctenes, escarres)

* Protocole de mobilisation des chirurgies multisites :

-positionnement en position assise au lit (sans les
attelles de zimmer) hanches a 90° et genoux a 90° en
s‘aidant de coussin ou coconamettre souslesgenoux.
Cette posture doit étre maintenue au moins 1 heure
par demi-journée.

-J3: engénéral, ablation des cathéters et redons, mise
au fauteuil au moins 1 heure par demi-journée

-les jours suivants, les postures sont continuées en
augmentant le temps

e Pour les arthrodéses de colonne, lever au bord
dulit des J1, la premiere fois en collaboration avec la
kinésithérapeute

e Risque infectieux:

-surveillance et protection des pansements, éviter
souillures et contaminations en particulier a partir du
périnée.

- doit rester propre et occlusif, hydrocellulaire

-protocole bétadine uniquement pour ablation
redons et cathéters de naropeine

-ablation des strips a J5 et ablation surjet (dos) a J15

-si écoulement ou probléme divers sur la cicatrice,
avertir le chirurgien et prévoir de montrer I'état local,
au besoin prendre une photo pour évaluer la
progression.

- surveillance hyperthermie

e Etat nutritionnel et transit digestif

- La dénutrition entraine un retard de cicatrisation

- Il faut peser I'enfant a son entrée en systématique

- Attention a bien noter ce qu’il mange ou apport par
gastrostomie

-intervention de la diététicienne pour ajustement ou
complément calorique

-surveillance transit : traitement laxatif toujours
associé aux morphiniques, lavement si nécessaire

e Gestion de la douleur

- évaluation avec échelle spécifique FLACC

-ALR pendant 48h en général :

-Surveillance clinique 2 fois par poste

- Constantes pouls tension fréquence respiratoire,

-Signes d’infection locale ou fievre (fuite, état du
pansement)
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-Evaluation bloc sensitivo-moteur, surveillance
clinique pluriquotidienne si bloc moteur ou
paresthésies: arrét des ALR si membre engourdi,
diminuer dose seulement si intolérance

-Surveiller position vicieuse d’'un membre et point de
pression

e Douleur:

-Les patients a risque bénéficient, en plus du
traitement antalgique classique, de la prescription
de valium B (myorelaxant pour éviter les spasmes
musculaires trés douloureux.

-Prescription de gabapentine pour les douleurs
neuropathiques, ces douleurs spécifiques devront
étre identifiées et différenciées de la douleur
nociceptive liée a la chirurgie.

-Distraction et relaxation adaptées en fonction
des habitudes et préférences de I'enfant :information
recueillie en pré opératoire

- Respecter rythme de sommeil tant que possible

e FEtatrespiratoire:

-Kiné respiratoire +/- alpha 200

- Favoriser fauteuil (possible apreés livraison du corset
pour les chirurgie de rachis)

e Prevention cutanée:

-Escarre aux points de pression, favorisée par la
présence de platre ou d’attelle en cours d’ALR

- Position vicieuse de membre (postures)

- Réfection des platres et/ou mise en place de résine
sur les attelles postérieures le jour de la mutation en
rééducation.

e Parents:

- Ecoute, se rendre disponible : passage quotidien de
I'équipe chirurgicale

- Informer, éduquer sur I'alimentation, la surveillance
de platre, gérer le corset en collaboration avec
prestataire

- Faire participer aux soins d’hygiene

- Préparation du départ:

Si RAD : lit médicalisé, ordonnance kiné, ordonnance
diététique, transport ambulance, traitement antalgique,
demandes particulieres des parents...

Si mutation en centre de rééducation : visite du service
par les parentsfaite au préalable, voire visite avecl'enfant
enamont de la chirurgie.

3. Conclusion

Les chirurgies dans un contexte de polyhandicap est une
situation a risques pour les patients. Ces risques doivent
étre anticipés par une planification rigoureuse de ces
chirurgies et I'anticipation des difficultés potentielles par
une bonne connaissance des patients dans leur contexte
qguotidien. Cette prise d’information permettra une
amélioration de la qualité des soins postopératoires et
des suites prévisibles.

DOI : 10.34814/sofop-2023-005
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Objectifs pédagogiques :

e Connaitre le contexte historique danslequel ce type
de traitement s’est déroulé

e Comprendre les causes des principaux troubles de
marche chez les patients avec PC

e Comment définir les indications thérapeutiques :
bilan global et objectifs

e Principes de la chirurgie multisite

e Eléments de la prise en charge postopératoire et
évaluation des résultats

e Nouvelles perspectives

1. La Chirurgie Multisites : contexte
historique

Dans le passé, le traitement des troubles de marche
chez I'enfant avec paralysie cérébrale (PC) était
essentiellement basé sur la correction des rétractions
musculaires. Différentes techniques chirurgicales
d’allongement myotendineux, voire de transferts
tendineux, étaient utilisées en complément de la prise
en charge par des séances de rééducation motrice et
des platres d’étirement. Ces allongements musculaires
étaient réalisés d’'une fagon isolée, au fur et a mesure
que les rétractions se présentaient tout au long de la
croissance. Les enfants se retrouvaient hospitalisés
tres souvent pour subir des interventions, suivies de
longs périodes de rééducation. Le Dr. Mercer Rang
parlait du « Syndrome de I'Anniversaire » en faisant
allusion a la fréquence de ces séjours a I’"hopital. En
plus du temps passé a I’hopital, le résultat fonctionnel
apres plusieurs interventions, qui visaient a corriger
les problemes d’une facon isolée, était souvent peu
satisfaisant. Tel qu’illustré aussi par le Dr. Rang, des
allongements inadaptés du tendon d’Achille et des
muscles ischio-jambiers pouvaient étre a 'origine
du développement d’'une marche en triple flexion et
d’une perte importante de force musculaire (fig. 1).

Pendantlesannées 80, le développement de systéemes
informatiques, permettant d’analyser le mouvement
d’une fagon quantifiée et dans les trois plans de
I'espace, a apporté une meilleure compréhension des
différents mécanismes participant a la marche. Par
exemple, chez les patients spastiques, les muscles bi-
articulaires sont plus atteints par la spasticité que les
muscles mono-articulaires etils ont plus de tendance a
serétracter. Le traitement de la rétraction des muscles
gastrocnémiens par allongement du tendon d’Achille
aura également un effet d’allongement sur le soléaire,
qui est un muscle participant a I'extension du genou
pendant la phase d’appui. Ainsi, un allongement sur
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la partie tendineuse pourrait conduire a un exces de
flexion du genou. De la méme fagon, I'indication d’un
allongement du tendon du muscle semi-tendineux
avec un objectif d’'amélioration de I’'extension du
genou, pourrait entrainer une augmentation de
I'antéversion du bassin car ce muscle participe
également a I’extension de hanche. Lanalyse
cinématique de la marche a aidé a mieux comprendre
le rapport fonctionnel entre les différents niveaux
anatomiques dans les trois plans de I'espace et, en
particulier,a mieux analyser lesanomalies de rotation
articulaire (1). La correction des troubles de torsion
des os longs n’était pas une indication courante pourle
traitement desanomalies de marche avantlesannées
80. Ceci était en partie lié au fait qu’historiquement,
le type anatomique de PC prédominant était la
qguadriplégie car les enfants prématurés avaient un
bas taux de survie. D’autre part, le risque d’infection,
lestechniques d’ostéosynthese moins développées et
un temps d’anesthésie important faisaient redouter
I'indication d’une chirurgie osseuse. Les laboratoires
d’analyse du mouvement, permettant une meilleure
description biomécanique de la marche ont fait
évoluer les indications thérapeutiques.
Actuellement, les équipes pluridisciplinaires qui
prennent en charge ces patients ont pour objectif
I'amélioration fonctionnelle du patient, tout en
prenant compte de son cadre de vie.

Cette vision globale du traitement des troubles de
marche a été al’origine de la chirurgie dite « multisites
» (enanglais : Single Event Multilevel Surgery —SEMLS).
Lapremiereintervention de ce type a été rapportée en
1985 par Norlin et Tkaczuk qui ont également publié
leurs résultats avec un suivi a cinqg ans (2,3). Nene et
coll. ont défini cette technique comme laréalisation de
deuxou plus gestes opératoires a deux ou plus niveaux
anatomiques lors de la méme séance opératoire (4).
Ce concept vient s‘opposer a la chirurgie « étagée »
consistant a aborder les différents problemes lors de
séances opératoires distinctes. Lors d’un programme
de chirurgie multisites, les indications opératoires
sont fondées sur une analyse globale de la marche et
sur la compréhension de I'influence de l'orientation
des segments osseux (bras de levier) sur la fonction
musculaire (fig. 2). Pendant lesannées 90, les docteurs
Perry, Gage et Sutherland aux EE.UU. ont largement
contribué au développement de I'analyse quantifiée
de la marche (AQM) avec l'objectif d’améliorer
les indications thérapeutiques pour les patients
marchants atteins de PC(5). Actuellement, la chirurgie
multisites, avec I'apport de 'AQM et la prise en charge
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ausein d’une équipe pluridisciplinaire, est considérée
comme étant le « gold standard » pour le traitement
de ces patients (6).

Fig.1 Ce dessin du Dr. Rang illustre comment le traitement
des rétractions musculaires d’une facon isolée peut entrainer

une décompensation de I'équilibre global
|

\ 7
/2 I

® V
’0‘
@ /
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Fig.2 Principe de correction des troubles orthopédiques en
un seul temps. Rétablissement de I'équilibre global

2. Principales anomalies de marche et
leur origine

Avant d’envisager une analyse détaillée des
caractéristiques de la marche d’un patient, il est
important d’avoir une perspective globale, prenanten
compte l'origine neuro-orthopédique des anomalies
quiinterviennentdansla physiopathologie destroubles
de marche. La lésion cérébrale la plus fréquemment
retrouvée chez les patients présentant une diplégie
spastique est la leucomalacie périventriculaire (LPV).
Il s’agit de Iésions d’origine ischémique causant des
zones de nécrose de la substance blanche autour des
ventricules cérébraux. La LVP atteint environ 10% des
grands prématurés (age gestationnel < 33 semaines
d’aménorrhée)etpeuts’associeradestroublesmoteurs
etadesretards psychomoteursimportants. Ces lésions
cérébrales entrainent des anomalies de la fonction
musculaire qui sont a l'origine de troubles d’équilibre,
de coordination et de posture qui caractérisent la
marche des enfants avec PC. Avec la croissance, en
particulier chez les patients présentant une spasticité
importante, des rétractions myofasciales, des flessums
articulaires et des déformations osseuses onttendance
a se développer, c’est ce que I'on appelle les troubles
orthopédiques. Dans le domaine de I'analyse de la
marche, il est fréquent de se référer aux anomalies

d’origine purement neurologique comme « anomalies
primaires » et aux anomalies qui ont une composante
orthopédique comme « anomalies secondaires ». On
utilise parfois le terme « anomalies tertiaires » pour se
référer aux anomalies de marche qui seraient en lien
avec des mécanismes de compensation que le patient
utilise pour pallier aux difficultés rencontrées pour se
déplacer.

L'utilisation de 'AQM comme outil d’évaluation
pour les patients avec PC a permis de reconnaitre
certaines caractéristiques cinématiques communes
a la plupart des patients, en rapport avec l'age et le
niveau fonctionnel. Les docteurs Gage et Sutherland
aux EE.UU. et I'équipe du Dr. Graham en Australie ont
développé, a partir de ces descriptions cinématiques,
des classifications de la marche pour les patients
diplégiques et pour les patients hémiplégiques.
La classification de Rodda et Graham a repris les
classifications plus anciennes et a apporté des notions
de physiopathologie des troubles de marche, avecune
orientation thérapeutique (7,8). Les différents types
de marche selon cette classification sontillustrés dans
les figures 3 et 4. Les noms des groupes musculaires
quiapparaissent encadrés font référence aux possibles
origines des anomalies, pouvant étre primaires (ex
: la marche en équin des enfants qui commencent a
marcher, liée a une spasticité des gastrocnémiens),
secondaires lorsque les problemes orthopédiques
se développent au cours de la croissance (ex : la
marche accroupie des patients qui ont développé des
rétractions desischio-jambiers et des droits fémoraux,
avec une perte d’efficacité des fléchisseurs plantaires)
ou se présenter de fagcon combinée. Cette description
des types de marche peutindiquer I’histoire naturelle,
particulierement chez des patients avec une fonction
limitée (niveaux GMFCS IlI-1V, selon la classification
de Palisano et coll.) (9,10). Avec cette classification,
les auteurs ont voulu établir un guide thérapeutique,
proposant des indications de traitement
kinésithérapique, médicamenteux, neurochirurgical
ou neuro-orthopédique et des recommandations pour
la prescription des orthoses.

e
Gastrognémiens | Ischiojambiers/Droit F 1J/DF 1J/DF
Gastrocnémiens Psoas Psoas
(Psoas) (Gastroc)

True Equinus
Marche en équin

Jump Knee
Sautillante

Apparent equinus Crouch Gait
Equin apparent Accroupie

Fig.3 Classification des types de marche selon Rodda et
Graham pour les patients diplégiques
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i

Gastrocnémiens 1)/DF

Psoas/Adducteurs

1=

Ischiojambiers/Droit F

TA insuffisan Gastrocnémiens

D U U

Typel A 1B m v
Pied tombant Equin/recurv Sautillante Sautillante + torsién/rot

Fig.4 Classification des types de marche selon Rodda et
Graham pour les patients hémiplégiques

3. Indications thérapeutiques : bilan et
définition d’objectifs

Les objectifs principaux du traitement des enfants
marchants avec PC restent la prévention des troubles
orthopédiques et de la douleur, tout en préservant
leurs capacités fonctionnelles dans la mesure du
possible. Si I'on reprend la définition de qualité de
vie publiée par 'OMS en 1993 : «La qualité de vie est
définie comme la perception qu’un individu a de sa
place dans la vie, dans le contexte de la culture et
du systeme de valeurs dans lequel il vit, en relation
avec ses objectifs, ses attentes, ses normes et ses
inquiétudes. C’est donc un concept trés large qui
peut étre influencé de maniere complexe par la santé
physique du sujet, son état psychologique et son niveau
d’indépendance, ses relations sociales et sarelationau
éléments essentiels de son environnement”, il s'avére
que la capacité de marche reste un objectif important
mais pas essentiel dans la vie des adultes avec PC. La
capacité de communiquer, d’étre indépendant pour
les activités de la vie quotidienne et pour se déplacer
sont les éléments mis en avant lors des enquétes de
qualité de vie chez les adultes.

Idéalement, la prise en charge des enfants avec
PC devrait commencer deés que le risque de
développement de troubles moteurs est évoqué, afin
d’optimiser les résultats fonctionnels mais aussi pour
permettre d’intégrer les familles dans des équipes
thérapeutiques pluridisciplinaires qui puissentorienter
et accompagner le développement psychomoteur de
I’enfant tout en limitant les inquiétudes parentales.
Le premier pas de la mise en place d’un projet
thérapeutique reste la définition d’objectifs réalistes.
Malheureusement, I'expérience nous a souvent
montré des cas ol la poursuite d’objectifs peu réalistes
a retenti sur le développement psycho-cognitif et
social de I'enfant. Ausein d’équipes pluridisciplinaires,
I'enfant peut étre évalué d’une facon globale et des
indications thérapeutiques peuvent étre proposées
en fonction de son développement et des besoins
spécifiques a chaque étape de son évolution. De
nos jours, avec une spécialisation de plus en plus
importante dans chaque domaine de connaissances, il
estimpossible qu’un seul professionnel puise disposer

d’informations suffisantes pour avoir une perspective
globale concernantl’avenir du patient. La connaissance
de I'histoire naturelle de la pathologie et la capacité
a prévoir les résultats de nos interventions restent les
éléments clés pour la réussite de toute intervention
thérapeutique.

Dans la plupart de cas, les jeunes enfants avec PC
sont suivis par des pédiatres et des neurologues.
Parfois, ils sont pris en charge dans des structures
médico-sociales au sein desquelles il est possible
gu’un médecin rééducateur intervienne. Il convient
de rappeler I'importance de l'intervention d’un
chirurgien orthopédiste des le plus jeune age, afin
de prévenir certains problemes orthopédiques
tels que la subluxation de hanche, fréquente chez
les enfants qui présentent un retard d’acquisition
de la marche, pouvant nécessiter d’un traitement
spécifique. Les bilans prétraitement, qu’il soit
chirurgical ou non, doivent inclure un maximum de
données cliniques, des renseignements sur la vie
quotidienne et I'environnement social du patient,
des données radiologiques et d’autres examens
(génétique, endocrino, ophtalmo, etc.) en fonction de
chaque patient. Concernant|’évaluation de lamarche,
nous adaptons I'étendue des bilans en fonction des
caractéristiques du patient et du traitement a prévoir.
Par exemple, il est difficile d’obtenir une coopération
suffisante pourréaliserune AQM en dessous del'age de
5-6ans.Cependant,ilesttoujours possible d’obtenirdes
vidéos et éventuellement, des données fonctionnelles
et de pression plantaire. Dans le contexte d’une
chirurgie multisites, 'AQM représente un élément
essentiel du bilan pré et post-thérapeutique (11). Les
principalesanomalies cinématiques observées et leur
origine sont représentées dans la table I.

Une fois que tous les éléments diagnostiques sont
réunis, I'équipe pluridisciplinaire sera en mesure
de proposer des indications thérapeutiques, en
expliqguant a la famille les objectifs et les résultats
attendus. Il estimportant que le patient et ses parents
comprennent I'intérét d’un traitement chirurgical et
le besoin d’'un programme de rééducation intensive
postopératoire. |l est également important que
I'équipe soit au courant des attentes de la famille.
Actuellement, il est fréquent qu’un traitement en vue
de diminuer la spasticité soit proposé en association
a un traitement des probléemes orthopédiques. Apres
la chirurgie, des bilans fonctionnels et de marche sont
réalisés avec un double objectif : évaluer les résultats
et vérifier sid’autres gestes thérapeutiques pourraient
encore étre indiqués.
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Table I. Anomalies cinématiques et leur origine
Anomalie cinématique
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e Typique des patients avec diplégie spastique

e S’explique par un manque de dissociation entre les
mouvements du bassin et de la hanche, a cause de
muscles spastiques et/ou rétractés. Les fléchisseurs de
hanche aménent le bassin vers I'avant lors des phases
d’appui monopodal
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e Typique des patients hémiplégiques

e Lepicd’antéversion dubassin se produitverslafinde
la phase d’appui, uniqguement du c6té hémiplégique.
En phase oscillante, le bassin redevient axé car les
fléchisseurs de hanche sont détendus lorsque la
hanche est en flexion

Bassin antéversé

o BTl e patients
== diplégiques qui marchent vite
avec des petits pas

e 'laugmentation de la cadence
compense le manque d’équilibre
lié a un couple de flexion
plantaire/extension du genou
excessif et permet l'avancée du
centre de mase

Al

Bassin retroversé

* Observé chez des patients avec
capacité de déambulation
e limitée (ex : marche accroupie)
e Larétractiondesischiojambiers
met le bassin en rétroversion,
sauf si compensé par une
rétraction des fléchisseurs
de hanche, dans lequel cas la
courbe peutapparaitre normale

Pelvic Tilt

Hanche en flexion

e Courbe souventretrouvée chez
patients diplégiques avec des
marches de type équin apparent
ou accroupie

o e La flexion du genou contribue
: a la flexion de hanche, les
A fléchisseurs de hanche pouvant
étre spastiques ou rétractés

e

Genou sautillant

e Le genou est fléchi en fin
de phase oscillante et début
, d’appui a cause de la spasticité
‘1 des )

\| e S’associe a spasticité et/ou
, rétraction des jumeaux ce qui
o entraine une extension, voire
- hyper extension du genou en
milieu d’appui

o Knee Flevon/Txenson

Genou en flexion (marche accroupie)

), L M G e La rétraction des lJ entraine
e une flexion permanente du
genou
deg e S’associe a une flexion

e dorsale de la cheville avec des
fléchisseurs plantaires faibles

Genou recurvatum

e Extension du genou en milieu
d’appui qui peut s’associer ou
pas a un exces de flexion en
début d’appui

e S’associe a une spasticité et/
ou rétraction des jumeaux qui
ralentil’avancée du tibia et situe
le vecteur FRS devant le genou

Knee Flexion/Extension

70

Flex|

-20

Genou raide en phase oscillante
e Typiquement, le genou raide
oo Pevenfoe=on  ge présente comme unretard ou
une diminution du pic de flexion
' - du genou en phase oscillante lié

/\ a la spasticité du droit fémoral
/\""/ ¢ Néanmoins, la diminution de
I'amplitude globale du genou
e chezlamarcheenflexiongénéere
aussi une raideur du genou
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4. Principes de la chirurgie multisites

La chirurgie multisites est basée surl'idée de résoudre
I'ensemble des probléemes orthopédiques en un
seul temps opératoire afin d’'optimiser les résultats
fonctionnels. En méme temps, la diminution du
nombre d’interventions au cours de I'enfance et des
séjours en centre de rééducation devrait permettre de
limiter le retentissement sur la vie familiale, scolaire
et sociale de I'enfant. D’un point de vue général, on
pourrait évoquer certains principes clé qui doivent
étre pris en compte avant d’envisager un programme
chirurgical de ce type:

e Poursuivre un objectif biomécanique de
rétablissement de I'équilibre global. Les indications
chirurgicales seront posées apres une évaluation
pluridisciplinaire a partir de données cliniques,
données radiologiques, un examen quantifiée de
la marche, un avis neurochirurgical pour évaluer la
pertinence d’un traitement de la spasticité et apres
avoir définiun projet de rééducation apresla chirurgie
(12).

e Correction des rétractions musculaires avec
I'objectif d’optimiser les amplitudes articulaires.
Les allongements musculaires doivent respecter les
principes d’allongement préférentiel des muscles bi-
articulaires, en veillant a garder I’équilibre entre les
muscles agonistes et antagonistes. Les allongements
tendineux trouvent rarement leur place dans ce type
de chirurgie, sauf dans certains cas de rétraction du
tendon d’Achille chez les patients hémiplégiques.

e La correction des troubles du squelette doit étre
indiquée afin de rétablir I'alignement et la longueur
des bras de levier. Les troubles de torsion des os
longs peuvent étre a I'origine d’anomalies de rotation
articulaire comme par exemple, un exces d’antéversion
fémorale qui entraine un exces de rotation interne de
hanche et une déviation de I'angle de progression
du pas. Il est important de corriger les déviations au
niveau des pieds afin de garantir un appuistable et une
propulsion correcte. Les anomalies de marche dans
le plan transversal sont particulierement difficiles a
évaluer et I'apport de ’AQM dans ce plan de I'espace
s’avere indispensable (13,14). L'utilisation de moyens
d’ostéosynthése solides a permis de réduire le temps
d’immobilisation postopératoire et de faciliter la
rééducation.

e La prévention des récidives fait partie de la
planification d’'un programme de chirurgie multisites.
Avec la croissance, les rétractions musculaires et les
déformations osseuses ont tendance a récidiver car,
malgré une correction satisfaisante des problemes
orthopédiques, I'influence des troubles neurologiques
esttoujours présente. Aveclerecours a destechniques
neurochirurgicales pour le traitement de la spasticité
telles que la rhizotomie dorsale sélective (RDS),
les allongements musculaires sont réalisés a des
ages de plus en plus précoces avec un moindre
risque de récidive. Néanmoins, la prise en charge
kinésithérapique et le port d’attelles de posture et
de marche sont souvent nécessaires jusqu’a la fin de

la croissance. La correction des troubles de torsion
est indiquée de préférence a partir de I'age de 10 ans
(15,16).

e D’autres aspects en rapport avec la planification
du programme chirurgical sont aussi importants. La
consultation d’anesthésie doit se faire suffisamment
a l'avance de facon a s’assurer que le patient est dans
de bonnes conditions pour subir I'intervention, avec
des mesures mises en place pour limiter le risque
infectieux et |la perte de sang pendant la chirurgie. Du
fait du nombre élevé de gestes chirurgicaux réalisés,
il est conseillé de pouvoir réaliser ces interventions
en « double équipe » de fagon a réduire le temps
opératoire et le risque anesthésique. Deux chirurgiens
expérimentés interviennent d’une facon simultanée,
chacun sur un des membres inférieurs, aidés par le
reste de I'équipe. En fin d’intervention, des platres
ou des attelles d'immobilisation sont mis en place au
blocopératoire, permettant le début des mobilisations
articulaires dans les premiers jours postopératoires,
pendant que le patient reste encore hospitalisé.

e Lapriseenchargedeladouleurperetpostopératoire
constitueunautre élémentclé danscetypedechirurgie
et doit se poursuivre dans le centre de rééducation afin
de faciliter les séances de kiné et assurer le confort du
patient (17).

Bien qu’une description détaillée des techniques
chirurgicales ne fit pas l'objectif de ce chapitre, les
principales indications basées sur les anomalies
cinématiques et I'examen clinique sont exposés dans
latablell.

Table Il. Indications chirurgicales basées sur les
anomalies cinématiques et I'examen clinique

Anomalie Examen clinique Technique
cinématique Indications chirurgicale
Interventions
musculaires

Antéversion du
bassin/défaut
d’extension de
hanche

Excés de rotation
interne de hanche

Flessum (psoas/
DF*) >5°

Allongement du
psoas a l'arcade

Rétraction des
adducteurs,
abduction <30°
Rétraction des

Myotomie droit
interne (gracile)/
ténotomie LAX

Allongement

Excés de flexion du

genou ischio-jambiers/ gracile, SM+/
angle poplité >60°/ | allongement ou
Flessum <15° transfert ST§

Défaut de flexion Rétraction du DF/ | Ténotomie basse/

du genou en phase |Ely test <30° transfert DF

oscillante

Flexion plantaire de | Rétraction des Allongement isolé

cheville gastrocnémiens/ gastrocnémiens/

soléaire avec
flexion dorsale <10

Vulpius

o
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Déviation de I'angle

Pied varus/valgus

Allongement

du pas dynamique tibial postérieur/
transfert tibial
antérieur
Interventions
osseuses
Excés rotation Excés d’antéversion | Ostéotomie
interne de hanche |fémorale avec dérotation
rotation hanche fémorale
>60°
Excés de flexion du | Flessum >15° Ostéotomie
genou Flessum >30° d’extension

fémorale distale
/ combinée avec
accourcissement
fémoral

Exces de flexion du

Patella alta/angle

Abaissement

genou mort rotulien

Déviation de I'angle | Antéversion Ostéotomie

du pas fémorale/torsion dérotation/
tibiale/déviations | ostéotomie
rigides pied translation

calcanéum/double

arthrodese pied

*Droit fémoral XlLong adducteur +Semi membraneux §Semi
tendineux

5. Eléments de la prise en charge
postopératoire et évaluation des
résultats

Apres une chirurgie multisites, le programme de
rééducation intensive en centre de rééducation reste
une partie essentielle du traitement des troubles de
marche sans lequel des résultats satisfaisants seraient
difficiles a obtenir (18). Ce programme est proposé et
expliqué a la famille bien avant la date de la chirurgie
lors d’une consultation pluridisciplinaire qui a lieu,
si possible, dans le centre qui accueillera le patient
apres lintervention. En complément, une visite
préopératoire est organisée dans le centre peu avant
la chirurgie, afin de répondre aux dernieres questions,
permettre a la famille de visiter les lieux et de faire
connaissance avec d’autres soignants participant a la
prise en charge postopératoire.

Pendant les six premieres semaines, I'objectif de
la rééducation reste le maintien des amplitudes
articulaires obtenues lors de la chirurgie, par le biais
d’untravail analytique et de la mise en place d’ortheses
et platres de posture. Les séances d’étirement
musculaire passif commencent en général le
lendemain de l'intervention et sont réalisées une fois
par jour pendant que le patient reste hospitalisé. Les
pansements sont réalisés tous les deux jours pendant
trois semaines, jusqu’a la guérison des cicatrices.
Dans le cas particulier d’un abaissement rotulien,
méme si les mobilisations du genou commencent
tres précocement, il n’est jamais permis de retirer
les orthéses sans qu’un soignant soit présent. Une
fois que le patient est transféré dans le centre de

rééducation, habituellement au cinquiéme ou sixieme
jour postopératoire, le rythme de séances s’intensifie.
La prise en charge est pluridisciplinaire et comporte,
de facon graduée en fonction des différentes étapes
de la rééducation : kinésithérapie, psychomotricité,
activité physique adaptée. Les soins de supports tels
gue I’hypno-analgésie ou la relaxation sont intégrés
tout au long du séjour en fonction des besoins. La
station assise et la verticalisation sont autorisées
précocement en absence de chirurgie osseuse et a
partir de la sixieme semaine, dans le cas contraire.
Des radiographies de contréle sont réalisées avant
la mise debout. La rééducation robotisée peut étre
intégrée au programme ; en cas de chirurgie osseuse,
elle sera réalisée avec I'accord du chirurgien, apres un
délai indispensable de consolidation. Une fois que les
platres sont enlevés, des attelles de type « Turtle Brace
» peuvent étre utilisées en relais pour accompagner
la rééducation de la marche, en attendant la décision
(ou la confection) du type d’attelle qui conviendra le
mieux en fonction des caractéristiques de la marche
du patient. La durée moyenne du séjour en centre est
de quatre a six mois.

Apreslasortie du centre, les patients reprennent leurs
séances de rééducation habituelles, dont si possible
la kinésithérapie a raison de trois fois par semaine.
Des consultations avec le chirurgien et le médecin
rééducateur sont organisées 3, 6, 12 et 18 mois aprées
la chirurgie, avec la réalisation d’'une AQM a 18 mois.

L'évaluation des résultats repose sur les principes
évoqués par Goldberg il y a 30 ans qui restent
toujours d’actualité (19). Les critéeres conseillés pour
I’évaluation de ces patients sont de type technique,
fonctionnel et de satisfaction personnelle. Lexamen
clinique, les échelles d’évaluation fonctionnelle et
les données de 'AQM permettent d’apporter des
éléments objectifs concernant les modifications dans
les axes technique et fonctionnel. Cependant, il est plus
difficile d’évaluer la satisfaction du patient car malgré
certains questionnaires qui peuvent étre utilisés, cet
axe est tres dépendant d’aspects environnementaux
et socio-culturels non quantifiables. Plusieurs études
ont montré que I'amélioration fonctionnelle obtenue
apres chirurgie multisites a tendance a se maintenir
chez les patients avec des niveaux GMFCS I-ll et, par
contre, la capacité de marche a I'extérieur a tendance
ase dégrader chez des patients avec niveau GMFCS Il|
(20,21). Cette évolution ne se corréle pas forcement
aveclintégration sociale et la participation du patient
al'age adulte (22,23).

6. Nouvelles perspectives

La prise en charge au sein d’équipes pluridisciplinaires
permet d’établir des indications thérapeutiques plus
précises et adaptées aux besoins des patients dans un
contexte global. Le développement de modalités de
traitement de la spasticité telles que la RDS pourrait
avoir une incidence trés positive sur la genése des
problemes orthopédiques chez les enfants avec PC.
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Afin d’obtenir les meilleurs résultats possibles, il faut
que les indications soient posées, pour des patients
réunissant les criteres leur permettant d’étre pressentis
comme de bons candidats, sur la base d’objectifs
personnalisés (24,25).

Une évolution a été observée pendant ces dix
dernieres années en termes d’indications et de choix
de techniques chirurgicales pour le traitement des
troubles orthopédiques chez'enfant avec PC (26-28).
Les programmes de chirurgie percutanée miniinvasive
(myofasciotomie percutanée) se sont développés
en parallele avec les indications de rhizotomie
et de rééducation intensive, avec 'objectif d’une
optimisation fonctionnelle de la marche (29-32). Bien
gue ce type de chirurgie soit I'objet de controverses, il
est possible que la diminution du temps opératoire et
delafibroseliéeauxvoiesd’abord, pourraitreprésenter
un bénéfice pour les patients. Cela reste a confirmer.
Plusieurs études danslalittérature ont montré des bons
résultats concernant I'efficacité des techniques dites
de « modulation de croissance » qui visent a corriger
et a prévenir le développement de déformations
squelettiques chez I'enfant (33—35). Elles nécessitent
une anticipation des déformations.

En conclusion, la chirurgie multisites, avec des
indications basées surdesdonnées générées par 'AQM
et une évaluation pluridisciplinaire est devenue depuis
les années 90 le « gold standard » pour le traitement
destroubles de marche chez les enfants avec paralysie
cérébrale. Néanmoins, pour continuer a progresser et
optimiser leur prise en charge, il faut rester ouvert a
des nouvelles pratiques qui pourraient contribuerala
prévention et /ou autraitement de ces troubles, apres
évaluation.
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Rééducation apres chirurgie multi-étagée

des membres inférieurs pour les enfants et jeunes
adultes atteints de paralysie cérébrale

Revue systématique de la littérature
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1. Introduction

La paralysie cérébrale (PC) est un groupe de troubles
permanents du développement des mouvements et
de la posture, entrainant une limitation des activités,
qui est attribué a des perturbations non progressives
du développement du cerveau du feetus ou du
nourrisson.1l La paralysie cérébrale est la cause la
plus fréquente de handicap chez I'enfant, touchant
1,77 nouveau-né sur 1000 (3,2 sur 1000 aux Etats-
Unis),2 avec une prévalence mondiale estimée a 17
millions de personnes.3,4 Depuis 1985, une stratégie
orthopédique, appelée chirurgie multi-étagée en un
seul temps opératoire (SEMLS) au niveau des membres
inférieurs, est utilisée pour réaligner le systéeme
musculosquelettique et effectuer un transfert de
tendon, un allongement musculaire, une ostéotomie
de dérotation ou de déflexion et une stabilisation des
articulations chez les personnes atteintes de PC. Le
terme SEMLS englobe un large éventail de techniques
chirurgicales, les caractéristiques des patients sont
trésdiverses et, comme nousleverrons, larééducation
post-opératoire differe considérablement selon
les études. Cette chirurgie améliore efficacement
plusieurs parametres, mais les résultats sont mitigés
pour certains parametres spatio-temporels tels
gue la vitesse de marche. De plus, ses effets sur
I'activité et la participation restent discutés.5,6
Concernant ces résultats, nous souhaitons préciser
gue ces études n’évaluent pas uniquement I'impact
de la chirurgie mais I'impact du programme complet
SEMLS associé a la rééducation post-opératoire. En
effet, la communauté est unanime pour dire que la
réhabilitation post-opératoire est cruciale pour le
succes de la chirurgie.7 Cependant, il n’existe pas de
consensus réel concernant I'intensité, la fréquence,
le type d’exercice, la période d’immobilisation et la
prescription d’ortheses. Tant les cliniciens que les
chercheurs ont recommandé que le contenu et la
durée de laréadaptation postopératoire soient mieux
décrits dans les rapports des études évaluant I'impact
de la chirurgie chez les personnes atteintes de PC.

2. Méthode

Nous avons réalisé une revue de la littérature sur la
rééducation apres SEMLS pour les enfants et les jeunes
adultes atteints de PC. Cette revue visait a décrire et a

analyser les protocoles publiés de rééducation apres
SEMLS pour les personnes atteintes de PC, a identifier
leurs différences et leurs limites, et a introduire un
cadre commun étape par étape pour les descriptions
et évaluations futures des protocoles de rééducation
post-opératoire. Des recherches ont été effectuées
dansles bases de données MEDLINE, Embase, CINAHL
et Cochrane Library. Les criteres d’inclusion étaient
les suivants (les termes en anglais ont été utilisés)
: (1) chirurgie multi-étagée a événement unique,
(2) rapports en texte intégral publiés apres 1985, et
(3) articles avec une section méthode décrivant le
protocole de rééducation. Les interventions ont été
codées en utilisant the Oxford Levels of Evidence
and the Methodological Index for Non-Randomized
Studies Index (MINORS). Vingt-quatre articles ont été
inclus dans cette revue (figure 1).

Records identified through database Additional records identified
searching through other sources
(n=1,136) (n=3)

l l

Records after duplicates removed
(n=686)

)

Records (utle and
abstract) screened
| (n=94)

) [ rdentification |

Screening

Records excluded
(n=23)

Full-text articles excluded,
with reasons (no physical
therapy mentioned, of 10

) (

Full-text articles assessed
for elig surgery)
(=71 (n=47)

Eligibility

)

P
@=24)

Studies included in
quantitative synthesis
(meta-analysis)
(n=NA)

Included

Figure 1. Flow chartdétaillantles étapesdelarecherche
et le processus de sélection des articles

3. Résultats et Discussion

Les études portaient sur des patients agésde 4a30ans
atteints de paralysie cérébrale spastique (hémiplégie,
diplégie et quadriplégie). Dans la plupart des articles,
larééducation post-opératoire a eu lieu dans un centre
de rééducation (69 %) et s’est poursuivie pendant
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4,5 mois (4 séances par semaine). Cependant, les
différences entre les études étaientimportantes, quel
gue soit le type de chirurgie et le niveau fonctionnel
du patient. Cette revue fournit des informations
pertinentes sur les modalités, le contenu, les limites
etles difficultés associées au protocole de rééducation
post-SEMLS rapporté dans la littérature. De maniére
surprenante, le nombre de séances varie d’'une séance
guotidienne aux semaines 4-6 a trois séances par
semaine au cours de la premiere année dans deux
études incluant des patients ayant le méme niveau
de GMFCS (ll) et impliquant une chirurgie avec des
procédures osseuses et des tissus mous8,9.

Cette revue a identifié cing étapes dans le protocole
de réhabilitation post-SEMLS qui pourraient/devraient
étre décrites plus précisément en termes d’objectif, de
contenu et d’intensité dans toutes les études futures
évaluant la SEMLS. Ce cadre en cinqg étapes permet
une description plus précise et plus compléte de la
rééducation post-opératoire (figure 2). Le contenu
spécifique et la durée de chaque étape doivent étre
adaptés au patient (par niveau de GMFCS) et a la
procédure chirurgicale (chirurgie des os/tissus mous),
mais ce cadre présente un protocole de réhabilitation
valable dans la plupart des cas.

La douleur pendant la premiére et la deuxieme étape
a été identifiée comme un probléme majeur. De plus,
les auteurs ont insisté sur deux axes principaux de
la quatrieme étape : le renforcement musculaire et
I'entrainement ala marche quidevrait étre plus intensif
et plus qualitatif. Grecco et al.10 ont proposé un
entrainement intensif de la marche. Il s’agissait d’'une
séance d’entrainement de lamarche de 30 minutes sur
un tapis roulant, avec allégement du poids du corps, a
80 % de la VO2 maximale. Ce programme a été ajouté
au protocole de rééducation conventionnel. Les deux
groupes ont subi une chirurgie (groupe 1 : chirurgie
des tissus mous ; groupe 2 : chirurgie des tissus mous
et des 0s), une rééducation conventionnelle et un
entrainementintensif de la marche. Les améliorations
de la Gross Motor Function Measure 88 et du test de
marche de 6 minutes ont été significatives. Méme en
I'abscence de groupe controle sans protocole intensif
de rééducation de la marche, ce résultat reste trés
significatif si on le compare a d’autres études sans
entrainement intensif, dans lesquelles ces paramétres
n‘ont pas été améliorés.11-13 De nombreuses études
ont conclu que l'intensification de la rééducation
améliore I'apprentissage moteur et I'acquisition des
compétences chez les enfants atteints de PC.14,15
Bien que ces études n‘aient pas été menées apres
la chirurgie, une adaptation de ces principes a la
rééducation post-SEMLS pourrait améliorer les
résultats postopératoires.

Figure 2. Infographie de la revue de littérature :
rééducation aprés SEMLS pour les personnes atteintes
de PC. Les caractéristiques des études (lieu de I'étude,
niveau de preuve), les caractéristiques des patients
et le cadre post-opératoire en cing étapes sont
présentés).
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4. Conclusion

Cette revue met en évidence de multiples protocoles
deréhabilitation apres une chirurgie multi-étagée des
membres inférieurs. Cependant, sur la base de cette
revue, un protocole en cing étapes pour larééducation
apres SEMLS est proposé afin de fournir une base
et servir de ligne directrice pour les études futures.
La standardisation des pratiques de réadaptation
est nécessaire pour permettre la comparaison des
résultats apres la chirurgie et pour pouvoir tester un
protocole de réadaptation spécifique dans une étape
particuliére, toutes les autres étapes étant égales par
ailleurs. Ladouleuraétéidentifiée comme un probléme
majeur dans la rééducation apres SEMLS et doit étre
évaluée et prise en compte systématiquement par les
professionnels.
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Morbidités associées a la Paralysie Cérébrale infantile
et aux maladie neuro-musculaire. Quelle vigilance

pour les équipes en pré et post-opératoires

1. Les Pathologies concernées

1.1. Les maladies neuro- musculaires (MNM) sont
des maladies rares, souvent d’origine génétique, qui
atteignentles cellules nerveuses motrices de la moelle
épiniére ou motoneurones (ie : amyotrophies spinales
infantiles), les nerfs des membres (neuropathies
périphériques, ie : Charcot Marie Tooth), la jonction
entre le nerf et le muscle (myasthénie) et le muscle
(myopathies ie: myopathie de Duchenne). Elles
peuvent toucher la motricité des membres et / ou du
tronc mais quelquefois aussi d’autres fonctions qui
dépendent des muscles : la déglutition, la respiration,
la parole, la déglutition, le cceur. La maladie peut étre
évolutive et I'atteinte motrice s’aggraver avecle temps.
Un exemple peut étre la maladie de Duchenne (DB) ou
le patient a la capacité de marcher jusque vers I'age
de 6-7 ans puis progressivement il perd la marche. Il
peut développer des déformations des membres ou
du tronc comme une scoliose et dégrader sa fonction
cardiaque. Les patients présentant une amyotrophie
spinale (ASI) développent souvent une scoliose avec
une atteinte respiratoire importante. (Fig. 1) Pour la
maladie de Charcot Marie Tooth (CMT) I'atteinte est
souvent distale (avec des déformations des mains et
des pieds (Fig. 2) et ces patients peuvent s’aggraver au
longdeleurvie et perdre la capacité de déambulation.
Latteinte cognitive est rarement présente. Il s’agit
souvent d’enfants scolarisés en milieu ordinaire avec
des adaptations.

1.2. La paralysie cérébrale infantile est une affection
plus fréquente (incidence de 2/1000 environ,
prévalence de 3/1000 environ). Elle est due a une
|ésion cérébraleinitiale survenu dans lavie anténatale
ou périnatale et qui a comme conséquence une
mauvaise commande nerveuse aux membres. Le
degré d’atteinte est tres variable. Les enfants peuvent
étre autonomes et présenter juste une petite boiterie
a la marche, ils peuvent se déplacer avec des aides
(cannes, déambulateur) ouils sont non-marchants en
fauteuil roulant. Plus I'atteinte motrice estimportante,
plus le risque d’avoir des pathologies associés est
important, I’enfant entrant alors dans le cadre du
polyhandicap. Selon le décret du 9 mai 2017, les
personnes polyhandicapées sont celles « présentant
un dysfonctionnement cérébral précoce ou survenu
au cours du développement, ayant pour conséquence
de graves perturbations a expressions multiples
et évolutives de l'efficience motrice, perceptive,
cognitive et de la construction des relations avec

ALINA BADINA, ROBERT RUBINSZTAIJN
Hépital Necker Enfants Malades
Paris

I'environnement physique et humain, et une situation
évolutive d’extréme vulnérabilité physique, psychique
et sociale au cours de laquelle certaines de ces
personnes peuvent présenter, de maniere transitoire
ou durable, des signes de la série autistique ».

1.3. Le spina bifida (ou myeloméningocele) représente
une affection neurologique due a un default de
fermeture dutube neural pendant lavie embryonnaire
(Fig. 3). Si ce défaut intéresse le rachis lombaire bas,
I'atteinte est peu étendue (pieds, genoux) et les
enfants sont capables de déambuleravecousansaides
techniques. Pour les atteintes du rachis lombaire haut
ou les atteintes thoraciques, les enfants n‘ont aucune
motricité des membres inférieures et il se déplacent
en fauteuils roulant. Il s’agit d’enfants qui présentent
toujours des troubles sphinctériens (urinaire et fécal),
qui nécessitent des sondages répétés journaliers et
des lavements tout au long de leur vie. Trés souvent
ces enfants ont un développement cognitif normal.
Cependant une atteinte cognitive peut étre retrouvée
surtout sides malformations cérébrales sont associées
(malformations, hydrocéphalie...)

.=

Fig 1. Amyotrophie spinale Type 2. A. Déformation
des pieds en varus équin a droite et plat valgus a
“““gauche. B. Post correction chirurgicale

Fig 2. Neuropathie périphérique. A. Déformation
des piedsenvarus équin creux. Aspect préopératoire.
B Aspect post-opératoire

Fig 3. Spina bifida. A. Aspect ala naissance. Mielomeningocele
extériorisé. B. Patient avec une spina bifida thoracique.
Cyphose angulaire Collection Pr Glorion
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2. Comment la chirurgie peut-elle
améliorer le confort de vie de ces
patients ?

La diminution de |la force musculaire ou une mauvaise
commande centrale peut conduire progressivement
au cours de la croissance a des déformations des
membres et du rachis. Les muscles se rétractent, les
déséquilibres entre des divers groupes musculaires
peuvent conduire a des raideurs articulaires, des
luxations et des déformations osseuses.

2.1. Pour les patients marchants : le but de la chirurgie
est la correction des déformations des pieds, des
genoux et des hanches pour améliorer la qualité de la
marche (Fig. 1 et 2)

2.2. Pour les patients non-marchands : le but de la
chirurgie est de garder une bonne position assise, une
capacité respiratoire convenable, éviter les escarres,
éviter les douleurs. Les déformations orthopédiques
sont multiples. Le traitement chirurgical s’adresse
essentiellement a la déformation scoliotique et a la
luxation neurologique de hanche. La scoliose entraine
un bassin oblique avec impossibilité de position
assise stable, asymétrie des appuis ischiatiques et
une diminution de la capacité respiratoire avec risque
vital along terme (Fig. 4). Les luxations de hanche sont
source de douleurs importantes et dégradent aussi la
position assise. (Fig. 5)

Fig 4. Scoliose neurologique avec géne respiratoire,
position assise impossible, douleurs a cause du conflit
entre le rebord costal et la crete iliaque . A. Aspect
clinique préopératoire B. Aspect clinique post-opératoire
C. Radiographie préopératoire D. Radiographie post-
opératoire (Instrumentation sans greffe T1 -S1) Colection
Dr Lotfi Miladli.

Fig 5. A. Attitude vicieuse des hanches en « coup de vent
» ; proéminence importante du grand trochanter droit. B.
Radiographie de bassin de face. Luxation neurologique
de la hanche droite C. Radiographie bassin de face post-
opératoire (Ostéotomie de bassin, ostéotomie de fémur)

La prise en charge chirurgicale de ces patients est un
challenge en raison de la complexité de leur maladie
et des morbidités associées. Il s'agit des patients
fragiles, souvent dénutris, qui peuvent avoir besoin de
réanimation et de soins intensifs en post-opératoire
immédiat. Lors de I'admission de ces patients dans
le service de chirurgie, 'équipe soignante doit tenir
compte des besoins spécifique de ces patients et noter:
- Une déficience intellectuelle qui entraine des
difficultés d’orientation, de raisonnement, de
relation, de langage. Lappréciation de ladouleur est
souvent difficile et les parents peuvent constituer
une aide importante.

- L'épilepsie est fréquente chez les patients
tétraplégiques spastiques polyhandicapés. Méme
sous traitement, elle peut s’aggraver en post-
opératoire.

- Les troubles respiratoires. Dans certaines de ces
maladies, les muscles respiratoires sont atteints. Une
partie des patients bénéficient déja une ventilation
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non invasive (VNI) nocturne avant la chirurgie.
La capacité respiratoire et la fonction de toux sont
diminuées, alors a l'origine d’'un encombrement
bronchique et d’un risque plus élevé d’infection
pulmonaire. Les troubles de la déglutition, la
dysfonction des muscles des voies aériennes
supérieuressontdesfacteursderisque supplémentaire
de I'encombrement respiratoire et de l'infection
pulmonaire par fausse-route. Le plus souvent les
décompensations respiratoires sont dues a un
encombrement excessif sur un terrain qui était en
état d’équilibre plus ou moins stable a la faveur de
différents facteurs aggravants. Les moyens d’action
préventifs sont : a) La kinésithérapie respiratoire avant
repas ; b) Drainage, aspiration pharyngée avant repas

; €) les installations : en particulier éviter I'extension

cervicale.

- La constipation. Elle est souvent présente en
préopératoire et accentuée par les médicaments
anesthésiques, I'immobilité post-opératoire et les
opiacés. Une constipation est traitée en minimisant
I'utilisation des opiacés et autres médicaments
constipants, en favorisant un lever précoce apres
unechirurgie. Les laxatifs stimulants sontadministrés
systématiquement et les lavements doivent étre
envisagé si besoin vers J+3/ J+4 post-opératoire.
Chezles patients polyhandicapés, un fécalome peut
entrainerunedilatationgastrique, desvomissements
etsecondairement des pneumopathies. Il constitue
aussi un facteur aggravant de l'insuffisance
respiratoire par le ballonnement abdominal qu’il
entraine. La préparation digestive de ces patients en
amont de la chirurgie est indispensable.

- Lalimentation. C’est un probleme trés important

en pré et post-opératoire. L'état nutritionnel doit
étre soigneusement évalué en préopératoire.
On pourra s’aider de conseils diététiques et/
ou d’une gastrostomie. Aprés une chirurgie
orthopédique, souvent lourde, les nausées, les
vomissements empéchent I'alimentation correcte
et les patients peuvent perdre facilement du poids
avec des conséquences sur la cicatrisation des
plaies, I'apparition des escarres. Plusieurs patients
sont alimentés par gastrostomie. Une alimentation
par sonde naso-gastrique peut étre aussi envisagée
selon la situation. L'alimentation orale doit étre
administré lentement. Elle doit étre épaissie, froide
ou tiede, fractionnée, administrée en position
assise, flexion cervicale modérée.

- Lesescarres. La prévention des escarres est capitale
en post-opératoire. Il s’agit des enfants qui méme
avant la chirurgie ont une motricité faible. lls
nécessitent un changement régulier de position, un
litanti-escarre. Apres la chirurgie de reconstruction
de hanche pour luxation, I'immobilisation est
assurée par le platre pelvi-pédieux. Les possibles
zones d’appui causés par le platre (région sacrée,
talons), des blessures, doivent étre recherchés
systématiquement.

- La fievre. Une hyperthermie surtout vespérale,
danslesinterventionslourdes est fréquente dans les
premiers jours postopératoires. Cependant une

fievre prolongée doit conduire a des investigations
pour éliminer une infection urinaire (ECBU), une
infection pulmonaire (radiographie pulmonaire) ou
infection du cathéter central.

3. Conclusion:

La prise en charge chirurgicale des déformations
orthopédiques chez les patients présentant un
polyhandicap ou des maladies neuro-musculaires est
complexe. Elle nécessite des structures spécialisées
et un travail d’équipe entre les chirurgiens, les
anesthésistes, les médecins réanimateurs, les
infirmieres, les kinésithérapeutes et les médecins de
rééducation. La vigilance des équipes de soin est la
pierre angulaire de la prévention des complications
postopératoires dans ce contexte.

DOI : 10.34814/sofop-2023-008
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Comprendre et faire comprendre I'importance de
I'appareillage dans le traitement de la paralysie

1. Introduction

Le diagnostic de paralysie cérébrale est souvent posé
assez tot, dans les premiers mois de vie, voire dans les
deux premiéresannées de vie. Pour autantil est difficile
de prédire précisément I'évolution de I'enfant sur le
plan neuro moteur, de faire un pronostic de marche,
d’indépendance motrice et d'autonomie.

Au fil de sa croissance, nous adaptons les suivis et
les thérapeutiques proposées a un enfant paralysé
cérébral, visant a accompagner I'enfant dans son
développement psycho moteur, ses progres et
acquisitions neuro motrices, et visant a prévenir toute
déformation musculo squelettique délétére pour la
croissance et I'autonomie de I'enfant. Lappareillage
se prescrit dans un parcours de soins, avec d’autres
thérapeutiques associées.

Les parents sont donc confrontés al’annonce diagnostic
du trouble, du handicap de leur enfant, mais aussi a
des annonces successives de difficultés. Ces difficultés
sont en lien avec la pathologie mais se révelent au fil
desannées :tels que des troubles de l'oralité, digestifs,
des apprentissages, des interactions, de I"humeur,
troubles sensoriels, épilepsie .... Or, parallelement a
ces annonces, les soignants prescrivent des soins, des
rééducations, desrecommandations, desappareillages,
des postures, des restrictions.... Autant d’éléments qui
s'imposent a la famille et qui la contraignent.

Méme si nous expliquons bien, I'intérét et l'aide que
peutapporter unappareillage (teluneassise sur mesure
pour enfant qui ne tient pas assis seul), nous pouvons
tout a fait comprendre que I'appareillage soit parfois
pergu difficilement, impressionnant, voir barbare. Il y
a un décalage entre les soignants qui connaissent en
partie I'évolution attendue et donc le bien-fondé de
I'appareillage prescrit, et les parents qui découvrent
chaque jourles compétences de leur enfant. Comment
accueillir un appareillage mis a titre préventif d’une
possible complication neuro orthopédique qui n’est
pas encore visible !

IIn’y a pas de recommandation formelle concernant la
guestion de I'appareillage dans la paralysie cérébrale.
Les recommandations HAS (Haute Autorité de Santé)
d’octobre 2021 pour la paralysie cérébrale sont
fondées principalement sur un accord d’experts (AE).
L'HAS définit un Accord d’experts ainsi : « en I'absence
d’études, les recommandations sont fondées sur
un accord entre experts du groupe de travail, aprés
consultation du groupe de lecture. Labsence de
gradation ne signifie pas que les recommandations ne
sont pas pertinentes et utiles. Elle doit, en revanche,
inciter a engager des études complémentaires ».

cérébrale

DR B. BAYLE. MPR PEDIATRIQUE.
Service de rééducation pédiatrique, CHU Saint Etienne

Pour la population d’enfants paralysés cérébraux
avec troubles neuro moteurs, des appareillages
sont donc souvent prescrits, régulierement changés
et réévalués au fil des années. L'enfant, marchant
ou non, collectionne au fil du temps bon nombre
d’appareillages, des membres inférieurs mais aussi
membres supérieurs, rachis... Lappareillage fait
partie de leur quotidien, s'impose au jeune comme
a ses parents mais aussi a la fratrie, prend une place
conséquente dans la maison et bouscule le rythme de
chacun. Restons vigilants a la temporalité des familles
qui n’est pas la méme que celle des soignants. Lenjeu
est de prescrire un appareillage certes utile, mais aussi
accepté, toléré, confortable, compris et donc porté.

2. Prise en charge de I'appareillage

Certains appareillages peuvent étre de série, d’autres
et beaucoup sont réalisés sur mesure par les podo-
orthésistes et les orthoprothésistes

Ces appareillages sont inscrits sur la LPPR, Liste
des Produits et des Prestations Remboursables. La
prescription détaille I'appareillage de base et les
adjonctions demandées. Il y a le petit appareillage
prescritsuruneordonnanceclassique ouALD, etlegrand
appareillage dont la prescription médicale se fait surle
formulaire Cerfa 12042*02. Ils sont remboursés de 60
% a 100% de la base de remboursement de I'assurance
maladie. Le renouvellement des appareillages est
soumis a certaines regles de temps minimum défini
par la CPAM.

Certains appareillages ou aides techniques ne sont pas
référencés pour un remboursement par I'assurance
maladie, ou bien la base de remboursement est trés
faible en comparaison du coltréel. Il faut alors monter
des dossiers de financements, solliciter les mutuelles,
faire un dossier MDPH (Maison départemental des
personnes handicapées)

3. Objectifs de I'appareillage

L'objectif principal est de suppléer, soutenir, aider
une fonction qui est déficiente du fait de trouble de
la commande motrice. Une insuffisance motrice,
des troubles de tonus, que ce soit une hypertonie,
hypotonie ou dystonie, entravent les acquisitions
posturales (assise, debout) et limitent les possibilités
de mouvements, favorisent des attitudes vicieuses
et générent des déformations neuro-orthopédiques
secondaires. On décrit classiquement les attelles de
fonction et les attelles de postures. Les attelles de
fonction sont portées la journée, celle de posture le
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sont plut6t la nuit, pendant des temps de repos ou des
temps dédiés pour une posture.

3.1.  Lattelle de fonction vient remplacer, renforcer
une fonction défaillante. Par exemple une assise sur
mesure pour un enfant hypotonique qui n’a pas acquis
la station assise a 12 mois, une attelle releveur pour
un pied tombant, un steppage ou un équin dynamique
spastique. Le choix du matériau, saforme, permettront
a l'attelle d’étre plus ou moins dynamique

3.2.  Lattelle de posture prévient les déformations
neuro orthopédiques, les troubles musculo
squelettiques secondaires au déséquilibre des muscles
agonistes/ antagonistes.

4. Quelques regles générales

Lenfant est un étre en croissance, avec un équilibre
ou déséquilibre musculaire qui changera au cours des
années. L'appareillage doit donc étre régulierement
contrblé, évalué, adapté, et modifié si besoin.
Lindication d’un type d’appareillage précis dépend
des objectifs orthopédiques et moteurs, mais il doit
prendre en compte les attentes et les objectifs de
I'enfant et sa famille, du stade de développement de
I'enfant. Lobjectif peut étre fonctionnel, moteur, mais
aussi pour faciliter I'exploration et la communication,
I'autonomie, ou tout simplement le confort. Il fautaussi
considérer 'encombrement de certains appareillages
leur facilité d’utilisation, leur tolérance, leur confort de
port. Un appareillage ne doit pas générer de ladouleur.
Nous devons parfois prioriser, voir remettre a plus
tard certains appareillages. L'acceptation et le port de
I'appareillage dépendent de son confort, de son utilité
directement pergue par le patient, de sa maniabilité
et facilité de mise en place. Il estimportant d’apporter
les explications nécessaires, d’accompagner la mise en
place quisollicite les parents mais aussi toute personne
ou aidant non professionnel de la santé (des grands
parents, une auxiliaire de vie a I'école, une assistante
maternelle ...) Cela peut étre l'objet d’un atelier ETP
(Education Thérapeutique). Le bilan éducatif partagé
(BEP), I'utilisation de la MCRO (Mesure Canadienne du
rendement occupationnel), 'utilisation de la GAS (Goal
Attainment Scaling) seront autant d’outils intéressants
pour accompagner la mise en place des appareillages.
Pour fabriquer un appareillage, I'orthoprothésiste
effectue un moulage le plus souvent a l'aide d’un
systeme numérique informatisé, parfois avec bandes
platrées, un matelas a dépression. Cela permettra de
faire un positif surlequelil fera l'appareillage demandé.
Les modalités de fabrication ont évolué avec les
systemes numériques, lesimprimantes 3D. Le nom des
appareillages est défini dans la LPPR mais différents
noms sont souvent utilisés pour un méme appareillage
selon les équipes et leurs habitudes.

La confection d’un appareillage doit étre suivie par
le prescripteur, de la prise de mesure a la livraison
avec les essais intermédiaires, afin de s’assurer de
la bonne adéquation de I'appareillage au cahier des
charges défini initialement. Ce dernier fait I'objet
d’une attention particuliere, le plus souvent élaboré

en équipe avec le jeune et sa famille. La description
de l'appareillage souhaité s’élabore par une réflexion
commune avec l'usager, le médecin, les rééducateurs
et l'orthoprothésiste. Il est au besoin demandé un
contréle radiologique avec I'appareillage.

Il est parfois nécessaire de faire des compromis avec
le jeune pour la réalisation d’un appareillage, pour
son temps de port. Les exigences du soignant et la
prescription doivent bien prendre en compte le projet
de vie de I'enfant, mettre en balance les bénéfices et
les contraintes.

Lesthétique de l'appareillage, sa visibilité peuvent
étre un frein au port de I'appareillage, notamment a
certains ages.

5. Exemples d’appareillages et quelques
remarques

5.1. Attelles ou orthéses de posture

5.1.1. Botte de nuit ou Orthése suro-pédieuse pour port
nocturne.

A priori simple, il faut néanmoins étre vigilant a
I’équilibre dans le plan frontal, contréler un varus ou
unvalgus, et parfois tolérer un équin. S'assurer du bon
positionnement du talon dans I'attelle, et de la qualité
du systeme de sanglage du pied dans I'attelle.

5.1.2. Orthése cruro-jambiére, orthése cruro-pédieuse.
Celapermetuneattelle plusadaptée, et plus correctrice
gu’une attelle cruro- jambiére de série (type Zimmer).
Au besoin I'adjonction d’un « genou » articulé permet
un réglage progressif. 1l y a des « genoux » crantés,
ou des articulations plus dynamiques. Le dispositif
Ultraflex associé a I'orthese, posture le genou en
extension sans s‘opposer aux mouvements volontaires
ou involontaires en flexion du genou, que l'orthese
ramene en extension sitdt ces mouvements terminés,
grace au ressort isotonique.

5.1.3. Verticalisateur ou coque de verticalisation, plan de
verticalisation, orthése de maintien en position verticale.
Le plus souvent il s’agit d’un verticalisateur postérieur.
Un verticalisateur antérieur sollicitera I'enfant dans
un redressement axial plus dynamique. Cette coque
est généralement fixée sur un chassis qui permets une
verticalisation progressive apres avoir installé 'enfant
dedans en position couchée. Veiller aux volumes,
au bon positionnement du bassin. Attention a une
bascule ou a une rotation du bassin qui compenserait
une rétraction des adducteurs, des ischio-jambiers. Il
faut aussi parfois tolérer de la flexion de hanches ou
des genoux pour ne pas étre délétere sur certaines
articulations.

5.1.4. Orthése de maintien en position horizontale.
Orthése Totale de posture Nocturne (OTN), ou mousse de
nuit

Matelas complet ou semi-matelas prenantles membres
inférieurs avec le bassin. Bien souvent choisi pour
positionner enabductionles membres inférieurs, pour
lutter contre une position en coup de vent ou contre
une position en triple flexion des membres inférieurs.
Il est possible de faire des mousses de positionnement
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sur le coté, pour répondre aux habitudes de sommeil
de I'enfant, ou lorsqu’il présente des troubles de
déglutition de la salive en décubitus dorsal strict. Des
housses lavables sont prescrites en méme temps.

5.2, Attelles de fonction

5.2.1. Botte de jour, attelle releveur, attelle suro-pédieuse
de marche

Choix du matériel (polystone, carbone, polyéthyléne
...) selon l'objectif recherché et les troubles de I'enfant
avec une possibilité de sangles ou haubans latéraux. Il
faut veiller au bon positionnement du pied, de l'arriére
pied, du talon. Au besoin il est possible de tolérer un
peu d’équin s’il existe une limitation persistante apres
correction du valgus/ varus. Vérifier I'axe tibial en
charge. Il existe différents type d’attelle de marche. Il
s’agit souvent d’'une attelle postérieure. L'intérét d’une
attelle antéro-postérieure est son action de soutien
antérieur du tibia, empéchant la bascule antérieure
de celui-ci et un effondrement en triple flexion. Nous
soulignons I'existence d’attelles anti varus ou anti
valgus, a mat désaxé (mat latéralisé de type Saint Genis).

5.2.2. Chaussures orthopédiques

C’est la compétence du podo-orthésiste. Chaussures
a tige montante, avec semelle ou coque interne sur
moulage différentes solutions permettent de chausser
un pied déformé, raide avec un certain confort.

5.2.3. Semelles, orthéses plantaires, coques dites « trois
points »

C’est aussi de la compétence du podo-orthésiste ou
podologue. Elles se prescrivent sur une ordonnance
ordinaire ou ALD. Adaptées aux déformations minimes,
ellesaméliorent le confort et parfois (coques) participe
ala corrections de l'arriere pied.

5.2.4. Corset siege ou Siege coque

Elles sont réalisables avec diverses adjonctions :
tétiere réglable ou non, sangle thoracique, plastron
ou bretelles, sangle d’attache du bassin, repose pieds,
tablette... Le travail consiste a définir la hauteur du tronc
souhaité, I'angle d’ouverture tronc-cuisse, le degré
d’abduction des hanches. Une attention particuliere
sera portée au bon positionnement du bassin qui peut
étre difficile a « tenir » selon la présence de rétractions
musculaires, asymétriques ou non. Ce siege moulé est
souvent positionné sur un pied réglable en hauteur
et inclinable. Mais il peut aussi étre installé sur une
chaise ordinaire avec des sangles d’attaches ou dans
un fauteuil roulant.

Il existe la possibilité de réalisation de sieges en mousse
épaisse visant principalement le confort d’installation,
notamment pour le jeune polyhandicapé, lui
permettant d’étre en interaction avec son entourage.
On portera attention au positionnement de la téte et a
I'orientation du regard (Possibilité aussi de demander
unsiege mousse épaisse pour une assise au sol, en assis
tailleur).

5.2.5. Dérotateur

Cuissards et sangle de bassin sont réalisés sur mesure
avec des sangles élastiques dont on peut régler la
tension. Les sangles sont enroulées autour des cuisses
et fixéessurles cuissards pour appliquer le mouvement
souhaité de dérotation.

5.2.6. Selles

MotiloR ou selle de déambulation. Le motilo@ est
souvent fixé surun pied a roulettes, réglable en hauteur
eteninclinaison, permettant le déplacement dujeune.
D’autres dispositifs sont proposés avecle méme objectif
: Selle de Vaucresson, Le trotte lapin qui proposé chez
I’enfant non marchant et assimilé a une selle

5.2.7. Corset

Sur mesure, sur moulage, différents types de corset
sont proposés selon l'objectif recherché. La plupart du
temps en polyéthyléne, mais pas toujours, mono ou
bivalve, pour scoliose neurologique ou anti cyphotique
lors d’une grande cyphose hypotonique les indications
et modalités varient en fonction des patients et des
équipes.

6. Autres aides techniques réguliérement
utilisées

Il est souvent prescrit d’autres matériels, de série,
non fait sur mesure. Les objectifs peuvent étre les
mémes, tels que faciliter I'installation assise, la position
debout, la marche, suppléer un pied tombant. Il faut
alors solliciter les revendeurs de matériel médical. Il
peut s’agir d’'un « standing », une assise modulaire
et évolutive, d’'un cadre de marche antérieur ou
postérieur, de déambulateur a 2 roues ou 4 roues, de
déambulateur verticalisateur, d’'un lombostat, d’un
releveur de pied standard de série, d’un releveur type
liberty, d’un fauteuil roulant manuel/électrique, d’'une
stimulation électrique fonctionnelle (SEF). D’autres
appareillages sont également sur le marché mais non
encore référencés, tel que les vétements sur mesure
avec bandes de tissus d’élasticité variable permettant
un rappel proprioceptif.

7. Conclusion

Lappareillage fait partie du quotidien de I’enfant
paralysé cérébrale avectroubles neuro moteurs, toutau
long de son développement et de sa vie. Comme pour
les autres soins proposés, il n’a d’utilité ou d’efficacité
gu’associé aux autres thérapeutiques, la rééducation,
les sollicitations et la guidance motrice, le traitement
de la spasticité, la chirurgie....

Pour les soignants, les objectifs et les effets attendus
sont souvent évidents. Pour autant il n’est pas toujours
simple d’obtenir le matériel souhaité, imaginé. Il
faut, d’'une part, adapter les grands principes des
appareillages a chaque situation du patient, a sa
morphologie, sa corpulence, ses particularités, ses
déformations... et d’autre part prendre en compte les
contraintes des matériaux, de fabrication, de savoir
faire des professionnels.

Pour le patient et son entourage, le point de vue
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peut étre tout autre, et I'intérét de I'appareillage pas
toujours évident. Nous devons étre attentifs a leur
compréhension, a leur histoire et leurs expériences
antérieures, leurs craintes et leurs peurs, leurs attentes
etleurssouhaits, al'environnement humain et matériel
du jeune, a son cadre de vie, a ses lieux d’évolution.
L'acceptation et la tolérance ne sont pas les mémes
pour tous.

L'appareillage s’élabore en équipe, avec les
compétences de chaque professionnel, en échangeant
etcommuniquantavectousetlejeune. Il est le résultat
de collaboration et de créativité. En outre, nous devons
parfois trouver un compromis entre le rythme de
I’évolution clinique et des déformations quinécessitent
de mettre en place de l'appareillage et le rythme propre
de I'enfant.

Il s’agit d’'un appareillage pour un individu et non d’un
appareillage pour une fonction ou pour une pathologie.
Il doit se réfléchir pour chaque enfant et a chaque
moment.
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Spasticity, muscle, and surgery

The title contains three topics which are important for
treating locomotor disorders in patients with cerebral
palsy. Although linked, they need to be considered in
more detail.

Spasticity is a poorly defined concept of increasing
resistance against fast movements. It comprises a static
picture of lost control on reflexes, and primitive reflexes
are unmasked. This view is too simple. Reflexes can be
modulated by the individual over time, which means,
that increase and decrease are possible. Also, some
control on reflex activity can be regained. Especially the
affection of the sensory parallel to the motor pathways
can explain the difficulties to build up a better control.
A lot of time and movement experience are required,
reflected in developmental delay and improvement of
spasticity in at least some patients over time.

The diagnosis of spasticity creates a bias when deciding
onthe type of muscle activity during function. Although
thereisnotoolavailable up todate todiagnose spasticity
during gait, aberrant muscle activity shown by dynamic
EMG recordings is often regarded of spastic origin. Toe
walking duetogastrosoleusoveractivityishencetreated
by reducing spasticity which mainly means reducing
muscle strength. Comparing the EMG activities of
gastrocnemius and tibialis anterior in different diseases
leading to an equinus gait pattern, however, reveals the
same control pattern alsoin patients without spasticity.
There aredifferentreasonsforthis pattern of premature
gastric activity with shutoff of the tibialis anterior in
late swing: a primitive gait pattern (like toddlers) in
developmental retardation, lack of confidence in the
leg stability, compensation for aleglength discrepancy,
or weakness, amongst others. In a study performed in
2013, we showed that this gait pattern was significantly
more frequent in any case of weakness, due to any
disease. Spasticity may be one more cause, and it may
lead to early deformity when combined with other
causes. A second phenomenon is prolonged activity
of knee extensors (vasti) and hamstrings. This activity
is, however, usually characterized by clear activity
and pause. This implies an effective motor control.
The posture during gait explains at least the major
part of this pattern. Similarly, the co-contraction of
vasti and hamstrings needs a closer analysis: This is
not a true situation of agonist and antagonist as the
vasti are monoarticular, the hamstrings biarticular
muscles. This way, the simultaneous contraction of the
vasti modifies the effect of the hamstrings in respect
of knee flexion and hip extension. This interaction is

REINALD BRUNNER

difficult to assess as the EMG does not reflect muscle
force, and the net joint moment only reflects the total
of the acting moment. A conclusion on single muscle
groups is most often not possible. Considering these
points, spasticity may be less important during gait
than expected. In another study we showed that the
importance of weakness greatly overrides the one of
spasticity. Nevertheless, this does not exclude the need
to treat impeding muscle overactivity.

Muscles in patients with spasticity undergo a structural
change towards smaller muscle bellies, more stiffness,
sarcopenia, slower fibers, fibrosis, as well as genetic
and metabolic changes. These changes depend on
the severity of the affection. They lead to weakness,
slower contraction and relaxation, and more resistance
against passive movement. They are increasingly seen
as adaptations at the altered use of these muscles
during daily activities. Weakness may also arise from
less neuromotor input and a loss of lever arm, and
a combination of all factors. Spasticity and muscle
contracture in contrast may help to compensate.
Surgery to lengthen the muscle-tendon unit must be
indicated carefully for this reason. Tenotomies done
in the 1980ies proved to be excessive resulting in stiff
and slow gait. The consequence was to change to
intramuscular tenotomies or aponeurotomies. The
effect of these proceduresis less dramatic. Immediately
afterthe cutthe distal fibersare torn off the fibers closer
to the origin of the muscle. This produces some length
and loss of strength by stretching postoperatively. The
cutisfilled by scar tissue which erases part of the effect.
This applies also to the more modern version of this
type of lengthening, the fibromyotomy or the Ulzibat
procedure. The main difficulty of soft tissue surgery is
the poor control on the amount of lengthening and loss
of force by our surgical techniques. Procedures which
correct bony deformities and address muscle-tendon
overlength seem to do better in respect of dynamics
and outcome. Muscle-tendon lengthenings should be
indicated cautiously.

DOI :10.34814/sofop-2023-010
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La prise en charge chirurgicale du membre supérieur
de I'enfant dans la paralysie cérébrale et les maladies

Résumé

La chirurgie n’est pas fréquemment indiquée dans le
traitement de la spasticité du membre supérieur chez
I'enfant.

Les indications en sont diverses : déformation
orthopédique résistante ou en aggravation malgré
un traitement conservateur bien conduit, demande
d’amélioration fonctionnelle supplémentaire,
alternative a la toxine botulinique a répétition et,
surtout chez les adolescents, demande d’amélioration
esthétique. Dans les cas de déformation sévere avec
raideurs multiples, il peut s’agir d’'une indication de
confort pour traiter des phénomenes douloureux et
faciliter le nursing.

Les indications opératoires ne sont retenues qu’apres
un examen clinique multidisciplinaire détaillé, parfois
répété apres injection de toxine botulinique. Cet
examen permet d’identifier toutes les composantes de
la déformation : spasticité proprement dite, rétractions
musculaires, déformations articulaires (raideur, ou au
contraire hyperlaxité) et paralysie ou pseudo-paralysie
des groupes musculaires antagonistes. Il recherche
également d’éventuels mouvements anormaux qui
représentent habituellement une contrindication a la
chirurgie.

Latoxine botulinique est utile pour distinguer spasticité
et rétraction musculaire, particulierement quand la
spasticité estimportante, pour démasquer la spasticité
de certains groupes musculaires difficiles a évaluer
(interosseux), pour évaluer des antagonistes pseudo-
paralysés et pour simuler dans une certaine mesure les
résultats de la chirurgie.

Chaque élément de la déformation requiert un
traitement spécifique, le but étant de rééquilibrer les
forces s’exercant autour de I'articulation.

La spasticité est accessible a la neurectomie partielle,
sélective ou hypersélective.

Les rétractions musculaires bénéficient d’allongements
musculaires, musculo-tendineux ou intra-tendineux.
Les antagonistes paralysés peuvent étre réanimés par
transfert musculo-tendineux, a condition de disposer
d’un muscle donneur adéquat.

Les hyperlaxités articulaires (pouce, doigts longs)
peuvent nécessiter une stabilisation. Enfin, dans

neuromusculaires
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Chirurgien du membre supérieur
Présidente de I'Institut de la Main
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certains cas de déformation majeurs du poignet en
flexion, une arthrodése partielle ou totale du poignet
peut étre nécessaire. Ces différents gestes sont souvent
associés dans une méme séance opératoire.

La rééducation nécessite une prise en charge
spécialisée, associant physiothérapie et ergothérapie.

L'age de l'intervention est critique quand il s’agit de
chirurgie fonctionnelle, une prise en charge précoce
favorisant une meilleure intégration des nouvelles
possibilités fonctionnelles du membre supérieur.

DOI :10.34814/sofop-2023-011
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From my PhD (2000) onwards, | successfully bridged
from a classical human movement science and physical
therapy profile towards an integrated biomedical
science and biomedical engineering profile, exploiting
maximally the use of 3D motion capture and multi-body
simulation techniques to advance the understanding
on pathological movement. The two-year postdoctoral
stay at the bioengineering department at Stanford
University (Prof Delp) was a pivotal experience in
this process. To date, | am a professor at the Human
Movement Biomechanics Research Group and affiliated
with the Tissue Homeostasis and Disease Laboratory at
KU Leuven.

My group is conducting internationally highly
competitive research on the quantification of whole
joint loading using multi-body simulation. Its work
is known for the development of subject-specific
musculoskeletal models containing a high level of
anatomical detail, especially in the context of cerebral
palsy. More recent research activities relate to the
development of a multi-scale modelling framework of
bone and cartilage adaptation and advanced medical
imaging of cartilage to understand degenerative joint
diseases. In this context, | aim to elucidate the role
of mechanical loading in cartilage homeostasis and
disease using multi-axial bioreactor experiments. | am
passionate about this new, highly multi-disciplinary
research line combining biomedical sciences (human
movement science, musculoskeletal modelling,
cartilage biology and imaging) and engineering sciences
(multi-scale modelling).

‘Science beyond experimental measurements’
Where simulations meet clinical questions...

The use of integrated 3D motion capture is currently
well-accepted to study locomotor function in subjects
with musculoskeletal disorders and evaluate the impact
of treatments on movement disorders. Gradually, the
concept of supplementing this experimental data with
model- and simulation-based approaches is explored,
not only in a research context, but also within the
clinical-decision making context.

Indeed, combining experimental data with modeling
and dynamic simulation approaches, we now have
access to parameters which today cannot be measured

Biosketch
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non-invasively (e.g. muscle contributionsto movement,
joint loading and tissue strain). In the research field on
degenerative joint disease, there is the ambition and
proof of concept to use these techniques to contribute
to patient stratification and consequent prescription
of targeted rehabilitation strategies. Likewise, the
potentialin defining effective treatmentapproaches to
optimize gait function in children with CP is becoming
more and more accepted.

In my presentation, | will present our insights on the
potential of model-based insights in understanding
and optimizing locomotor performance. | will conclude
with addressing current challenges of transferring this
workintoa clinical setting and will set outaroadmap to
facilitate clinical adaptation through dedicated cross-
disciplinary initiatives.
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RESTAURER LA MAIN :

OBJECTIFS ET TECHNIQUES D’EVALUATION

EMMANUELLE CHALEAT-VALAYER
RACHEL BARD-PONDARRE

Centre Médico-Chirurgical de Réadaptation des Massues — Croix Rouge franc¢aise

1. Introduction

Lanalyse et la restauration de la main ne peut se
faire sans I'analyse globale du membre supérieur. La
premiere étape de la préhension est « 'approche et le
transport de la main » impliquant I'’épaule, le couple
ceinture scapulaire—bras, etle coude. De plus I'absence
de capacité de préhension active ne signifie pas qu’un
membre supérieur est « non-fonctionnel », puisque le
membre supérieur peut également avoir une position
de fonction parl'appuiou le contre-appui, ouméme de
stabilisation par une préhension passive.

Il faut bien considérer que la fonction manuelle est
généralement une fonction bimanuelle : les activités
de vie quotidienne sont toujours des activités ou les
deux membres supérieurs interagissent. C’est donc la
qualité des interactions bimanuelles qui conditionne
I'efficacité dans I'activité, et donc la « fonction ».
Aujourd’hui, les praticiens disposent d’un grand
nombre d’outils pourl'évaluation du membre supérieur,
et ces outils peuvent étre considérés a travers la
grille de lecture de la Classification Internationale
du Fonctionnement (Figure 1), telle que définie par
I’Organisation Mondiale de la Santé en 2001 [13].
Tous les outils d’évaluation clinique sont en lien avec
le domaine des Fonctions Organiques et Structure
Corporelle, et les outils d’évaluation fonctionnelle sont
rattachés principalement au domaine de I'Activité.
Figure 1. Classification Internationale du
Fonctionnement et du Handicap (OMS 2001)
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2. Choix des outils dévaluation

Parmi I'ensemble des outils disponibles, le choix
des outils doit étre fait en fonction de l'objectif de
I’évaluation :

S’il s’agit d’'un bilan de diagnostic fonctionnel, les
outils utilisés doivent permettre de dresser un état
des lieux dans le domaine fonctionnel (domaine
de I'activité), mais également dans le domaine des
fonctions et structure corporelles, afin d’expliquer les
raisons sous-jacentes au déficit fonctionnel

S’il sagit d’un bilan pré- ou post-traitement, les
outils utilisés doivent étre en phase avec le domaine
d’intervention du traitement et avec l'objectif du
traitement. Pour illustration, prenons I'exemple d’un
enfant qui présente une hémiparésie de type spastique
et qui bénéficie de traitement par toxine botulique
associé aunentrainementbimanuelintensif dansle but
d’améliorer son efficacité dans la réalisation des taches
bimanuelles : I'évaluation du membre supérieur devra
couvrir le domaine de fonction et structure corporelle
(cible du traitement par toxine botulinique) et le
domaine de I'activité, notamment pour la performance
bimanuelle en vie quotidienne. En effet, une mesure
de fonction corporelle ne permet pas de déduire un
niveau d’activité [3], et il est impératif de bien évaluer
les deux domaines mémess’il est vrai qu’il existe un lien
fort entre les fonctions neuro-musculaires et I'activité
du membre supérieur [6].

S’il s’agit d’un bilan de suivi longitudinal, le choix de
I'outil dépendra de la dimension qui doit étre évaluée,
mais il s’agit de préter une attention particuliere aux
transitions entre les différentes tranches d’age, qui
impliquent souvent l'utilisation d’outils différents,
dont les scores ne peuvent étre comparés. Cela est
manifeste pour la transition bébé-enfant, mais l'est
d’autant plus pour la transition enfant-adulte.

Le tableau 1 présente un récapitulatif des différents
outils d’évaluation standardisés pour I'évaluation
du membre supérieur dans un contexte de neuro-
orthopédie [11 ; 12 ; 38] couramment utilisés en
pratique clinique et retenus pour leurs caractéristiques
métriques satisfaisantes — en connexion avec les
domaines de la CIF concernés par ces outils. Dans le
domaine de l'activité, certains outils s’intéressent
aux capacités, alors que d’autres s’intéressent a la
performance, c’est-a-dire aux capacités qui sont
réellement utilisées pour la réalisation des activités.
Tableau 1.
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. , . . . Domaine de la CIF concerné
Outils d’évaluation présentés par :

Nom de l'outil
Ce qui est évalué (tranche d’age)
Modalités d’expression des scores

Fonction et Activité
structure corporelle C = capacité
P = performance

Goniométrie
Amplitudes articulaires (non spécifique)
Angle obtenu en °®

Echelle de Tardieu *
Spasticité (non spécifique)

Qualité de la réaction musculaire a I'étirement, évaluée a 3 vitesses de mobili-
sation différente, et angle d’apparition de la premiere tension

Echelle d’Ashworth *
Spasticité (non spécifique)
Qualité de la réaction musculaire a I'étirement entre 0 et 4

Classification Bard-Chaléat [7] *
Patterns de membre supérieur et types de main (non spécifique)

Type |, Il ou lll avec sous-types pour le pattern de membre supérieur, et Type
Poing ou Flex avec sous-types pour le type de main

Classification Zancolli [40] *
Extension des doigts et extension du poignet (non spécifique)

I, 1A ou IIB, llI

Classification Corry [8] *

Positionnement passif du pouce (non spécifique)
Chiffre entre 0 et 5 pour I'écartement dans le plan frontal et chiffre entre 0 et 2
pour I'écartement dans le plan sagittal

Testing musculaire *
Force (non spécifique)

Chiffre entre 0 (pas de contraction) et 5 (force normale dans amplitude dispo-
nible)

Jamar *
Force de préhension globale (non spécifique)
Nombre de kg/force

Pinch *
Force de préhension distale (non spécifique)
Nombre de kg/force

ULPRS (Upper Limb Physician Rating Scale) [28] *

Sélectivité motrice (non spécifique)

Score /24

DIS (Dyskinesia Impairment Scale) [26] * *C

Dystonie et choréo-athétose

Score dystonie au repos (/96), a I'activité (/192) en fonction de la durée et de
I'amplitude de la dystonie

Score chorao-athétose au repos (/96), a I'activité (/192) en fonction de la durée
et de 'amplitude de la choréo-athétose

MA 2 (Melbourne Assessment 2) [4; 29; 30] * *C
Schémas moteurs et fonction unilatérale du membre supérieur (2.5 — 15 ans)
Score en % sur 4 domaines : amplitude de mouvement, précision, dextérité,
fluidité

ARAT (Action Research Arm Test) [36; 37; 39]

Capacités unilatérales de préhension / transport / lachers d’objets avec prise en
compte du temps mis pour réaliser I'action

Score total sur 57 ramené a un score en pourcentage

JTHFT (Jebsen Taylor Hand Function Test) [17; 34] *C
Dextérité globale dans des activités de vie quotidienne — capacités unilatérales
(>5 ans)

Score par subtest = temps mis pour réaliser I'activité
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BBT (Box and Blocks test) [25]
Dextérité globale — capacités unilatérales (>6 ans)
Score = nombre de cubes transportés en 1 mn

de cet outil

*C

MACS (Manual Ability Classification System) [9]
Utilisation de la main dans la vie quotidienne (4-18 ans)
I, 1, 11, IVouV

*p

HAI (Hand Assessment in Infants) [21; 22]

Utilisation des membres supérieurs (3-12 mois)

12 items unilatéraux et 5 items bimanuels ramenés a une échelle intervallaire
entre 0 et 100

*p

Mini-AHA (Assisting Hand Assessment) [13]

Efficacité de 'utilisation de la main assistante dans la performance bimanuelle
(8-18 mois)

20 items ramenés a un score intervallaire entre 0 et 100

*pP

Kids-AHA (Assisting Hand Assessment) [16;20; 23]

Efficacité de 'utilisation de la main assistante dans la performance bimanuelle
(18 mois-18 ans)

20 items ramenés a un score intervallaire entre 0 et 100

*p

Ad-AHA-Stroke (Assisting Hand Assessment) [35]

Efficacité de 'utilisation de la main assistante dans la performance bimanuelle
(>18 ans)

17 items ramenés a un score intervallaire entre 0 et 100

*p

BoHA (Both Hands Assessment) [11]

Utilisation des membres supérieurs (18 mois-12 ans)

12 items unilatéraux et 5 items bimanuels ramenés a une échelle intervallaire
entre 0 et 100

*P

CHEQ (Children Hand’s use Experience Questionnaire) [1; 32]

Perception de I'utilisation de la main assistante dans des activités bimanuelles

de vie quotidienne (6-17 ans)

27 activités explorées, avec 3 échelles intervallaires entre 0 et 100 pour rendre
compte de la perception de I'efficacité, du temps mis pour réaliser les activités,

*p

et de la géne ressentie

ABILHAND-Kids [2]

vie quotidienne (6-15 ans)

Description parentale de la difficulté de réalisation des activités bimanuelles de

23 activités explorées avec catégorie de réponse : impossible/difficile/facile

*P

ABILHAND

dienne (>15 ans)

Perception de la difficulté de réalisation des activités bimanuelles de vie quoti-

27 activités explorées avec catégorie de réponse : impossible/difficile/facile

*p

Pour I'évaluation fonctionnelle [18], il est inutile
de multiplier les outils qui sont d’ailleurs parfois
redondants, mais il est important d’étre ciblé... sans
toutefois passer a coté de I'objectif !

3. Démarche d’évaluation

3.1. Ladémarche d’évaluation avantI'instauration d’un
traitementconsisteenpremierlieuarecueillirlaplainte/
les demandes spontanées du patient, ou faire émerger
les problématiques fonctionnelles pour identifier des
objectifs de traitement. Des questionnaires chez
les enfants et leurs parents explorant la perception
de l'efficacité dans les activités bimanuelles (CHEQ,
ABILHAND) sont des outils précieux. Le CHEQ permet
d’évaluer I'expérience des enfants quiont une atteinte
unilatérale dans I'utilisation de leur main atteinte lors
des activités quotidiennes ol les deux mains sont
normalement nécessaires. Lintérét supplémentaire

par rapport aux autres questionnaires est d’évaluer
la satisfaction par rapport a la réalisation de 'activité
et d’étre un instrument convivial qui se remplit
directement en ligne, avec différentes versions
linguistiques possibles [5]. La fiabilité de l'outil a été
montrée comme trés bonne (CCI=0.88 a 0.91 selon
les échelles).
3.2. La réalisation d’un bilan clinique rigoureux est
incontournable (goniométrie, échelles de spasticité/
tableau mixte spastique-dystonique, motricité
antagoniste, force, rétractions etc ...). L'utilisation
de la PRS peut permettre de quantifier rapidement
la commande motrice essentielle au niveau du
coude, de I'avant-bras, du poignet et de la main et les
différentes classification (Corry, Zancolli, Classification
des Patterns) compléetent cette analyse.

3.3. Observer / quantifier la qualité de la performance
bimanuelle grace aux outils HAI, Mini-AHA, AHA, Ad-
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AHA-Stroke ou BoHA, qui présentent de plus I'avantage
de procurer des scores sur une échelle intervallaire
(donc exploitables en recherche). Tous ces outils
ont été développés dans une approche d’évaluation
de l'utilisation spontanée des mains/membres
supérieurs lors de laréalisation de taches bimanuelles.
Les modalités d’observation de la performance
bimanuelle different en fonction de I'age, passant
d’un jeu libre avec des jouets adaptés aux bébés, puis
avec des jouets adaptés aux jeunes enfants, a un jeu
avec plateau de jeu pour s’adapter a I'imaginaire des
enfants scolarisés en primaire, puis a un plateau de jeu
de stratégie/hasard pour s'adapter a I'environnement
des adolescents, puis a une tache fonctionnelle de vie
qguotidienne pour susciter le comportement naturel
des jeunes adultes. La cotation du test s’effectue
sur I'enregistrement vidéographique de la session
d’observation de la performance bimanuelle, et les
criteres de cotation caractérisent |'utilisation générale
du membre supérieur, I'utilisation du bras, le domaine
de l'attraper-relacher, I'ajustement moteur fin et
la coordination. La fiabilité du AHA a été montrée
tres bonne pour le score total, que ce soit en intra-
examinateur (CCl=0.99) ou en inter-examinateur (CCl=
0.98).

3.4. Evaluer les capacités unilatérales du ou des
membres supérieurs pour identifier les schémas
moteurs pathologiques et analyser les capacités «
plafond », et orienter les thérapeutiques en fonction
des différences observées entre les capacités
maximales et celles qui sont utilisées dans la
performance bimanuelle. Le test de Melbourne est
particuliéerement utile pour ce faire, puisqu’il prend en
compte les patterns de mouvement, en caractérisant
les positionnements articulaires observés lors de la
réalisation du geste, ainsi que la fluidité du geste. Au
travers de 14 items analysés selon 4 axes (amplitude
de mouvement, précision, dextérité et fluidité), ce
test explore les capacités unilatérales d’atteinte, de
prise, de lacher et de manipulation d’objets simples.
L'évaluation est filmée selon un protocole standardisé
analysé sur vidéo. La fiabilité de l'outil s’est avérée
tres bonne pour le score total, en intra-examinateur
(R=0.97) et en inter-examinateurs (R=0.95).

4. Orienter sur des propositions
thérapeutiques en adequation avecla
synthése des évaluations

Si I'évaluation a pour objectif de mesurer I'impact
d’un traitement, il est indispensable qu’elle s’appuie
sur des outils déja utilisés en pré-traitement. La
standardisation des outils (pour le protocole de
passation notamment), leur fiabilité et leur sensibilité
au changement sont également des éléments
incontournables... mais parfois insuffisants ! En
effet, certains objectifs de traitement ne peuvent
pas étre couverts par les outils standardisés, d’'une
part, et le changement ne peut pas toujours étre
percu par les outils standardisés. L'utilisation de la
méthodologie de Goal Attainment Scaling (GAS) peut
alors permettre de mesurer I'impact des traitements

sur des objectifs individualisés [33]. Les échelles GAS
sont utilisées depuis plusieurs décennies (Malec JF.
Goal attainment scaling in rehabilitation., 1999) et sont
maintenant appliquées dans de nombreux domaines
de rééducation, dont la paralysie cérébrale [27 ; 33]
pour évaluer le degré de réussite dans la réalisation
des objectifs, sur une échelle émanant d’objectifs
personnalisées et fixés a priori avec la personne. Le
score d’une échelle GAS varie généralement entre
(-2) et (+2), ou (-2) caractérise le niveau initial, (0)
caractérise l'objectif a atteindre et (+2) le résultat le
plus favorable pour I'objectif identifié [19].
5.Conclusion

Nous disposons en pratique clinique et en recherche
de nombreux outils fiables pour évaluer les différents
domaines de la fonction et de 'activité au membre
supérieur. La nouveauté de cette décennie est le
développement d’outils qui observent et quantifient
la performance bimanuelle, approche centrée sur
le patient et sa vie quotidienne. Mais, que ce soit
en premiere intention ou a l'issue de la batterie
d’évaluations standardisées, la question de l'objectif
est incontournable. Loutil GAS apporte aujourd’hui
une approche complémentaire aux outils quantitatifs
standards...dont on ne peut se dispenser.
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Expérience lyonnaise de la neuro
orthopédie du membre supérieur
Stabilisation du poignet spastique : transfert
tendineux ou arthrodese ?

1. Introduction

La décision d’intervenir sur une main spastique repose
sur des examens cliniques répétés avec généralement
au moins une consultation multidisciplinaire. Cette
consultation se fait en présence de I'enfant et de ses
parents, des médecins rééducateurs et pédiatres
du centre des Massues, des ergothérapeutes,
d’un neurochirurgien spécialisé dans la chirurgie
de la spasticité (équipe du Pr Mertens) et d’un
orthopédiste spécialisé du membre supérieur
rompu a la neuro-orthopédie. L'analyse repose sur
la revue des bilans d’ergothérapie qui donnent les
différentes classifications fonctionnelles (Zancolli,
House, Corry), le bilan clinique détaillé (mobilités
passives et actives, force, évaluation de la sensibilité),
le bilan fonctionnel (performance globale du membre
supérieur, performance bimanuelle). Un point est fait
sur les attentes du patient et de sa famille, I'effet des
toxines, d’éventuels blocs moteurs, sur le port et effet
desortheses quisont parfois portées pour simuler une
intervention. Les films sont visionnés et les objectifs
clairement définis (1).

Alyon, nousavons|’habitude de différentierlachirurgie
de la spasticité du ressort du neurochirurgien de la
chirurgie orthopédique qui est du ressort du chirurgien
de la main. La neurochirurgie est en regle générale
effectuée en premier et a parfois la possibilité de créer
un réveil fonctionnel qui peut changer I'indication de
la chirurgie orthopédique (2). Une réévaluation est
réalisée 6 mois minimum al'issue de la neurochirurgie.
Il s’agit de neurotomies sélectives tronculaires (3)
effectuées sous microscope et anesthésie générale en
utilisant des électrodes de stimulation tripolaires et le
degré de neurotomie sur mesure pour chaque muscle
est déterminé par le score d’Ashworth préopératoire.
Le but est de reproduire sur le long terme l'effet des
toxines. Les neurotomies visent donc la spasticité,
ne diminuent pas la force musculaire et ne contre-
indiquent pas l'utilisation du muscle pour un éventuel
transfert tendineux secondaire. Les neurotomies ont
peu d’effet ou un effet transitoire dans I’hypertonie
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dystonique qui en fait une contre-indication relative.

La chirurgie orthopédique du membre supérieur se
résume principalement aux ténotomies, allongements
tendineux, transferts tendineux et/ou gestes osseux
(résection de premiére rangée, arthrolyses ou
arthrodéses)

2. Indications : objectifs thérapeutiques

Concernant la prise en charge du poignet spastique,
les décisions seront prises au cas par cas en fonction
des objectifs (4). On différenciera une chirurgie
fonctionnelle danslescasouil existe une prédominance
de signes pyramidaux, un contréle volontaire et
une sensibilité minimale de protection. Dans le cas
contraire, il s’agira d’'une chirurgie de confort qui
améliore I'esthétique, I’hygiene et le nursing.

Sur le plan clinique la mobilité passive reflete les
raideurs, lamobilité active reflete la mobilité volontaire.
S’il persiste de la spasticité résiduelle, on pourra
s’aider d’'un examen sous anesthésie. L'angle maximal
d’extension du poignet avec I’horizontale lorsque I'on
met passivement les doigts en extension est évalué
pour quantifier le degré de rétraction des doigts (angle
de Volkman). On évalue I'extension active du poignet
doigts fléchis et 'extension active des doigts.

Le butdelachirurgie orthopédique est de restaurerun
équilibre musculaire de partet d’autre desarticulations.
On va allonger les muscles rétractés, renforcer les
muscles faibles et éventuellement associer des gestes
articulaires.

La position habituelle en flexion du poignet est
inesthétique, peut générer des douleurs et des
compressions du nerf médian au canal carpien.
Elle est parfois cependant la position fonctionnelle
habituelle de I'enfant et sa modification peut générer
un changement qui doit étre évalué en per opératoire
grace a des stabilisations par orthese (5).
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3. Stratégie chirurgicale :

3.1. Mains fonctionnelles :

Dans les mains fonctionnelles spastiques du jeune
enfant avec capotage du poignet en inclinaison ulnaire
et antagonistes présents, nous avons l'expérience
d’une ténotomie précoce du flexor carpi ulnaris (FCU)
au poignet, dés I'age de 5 ans afin de supprimer avant
la croissance l'action parasite spastique du FCU. Le
tendon est libéré du pisiforme, garde des attaches
ulnaires distales empéchant la rétraction et ce geste
ne coupe ainsi pas les ponts a son utilisation pour un
transfert tendineux secondaire.

Dans les mains fonctionnelles avec capotage du
poignet et paralysie des antagonistes, il est possible de
proposer un transfert tendineux sur I'extensor carpi
radialis brevis (ECRB) éventuellement associé a une
résection de premiéere rangée en cas de déformation
fixée du poignet en flexion et si les surfaces articulaires
le permettent. Nous n’avons pas I'expérience des
arthrodeses raccourcissantes médiocarpiennes
pronées par Caroline Leclercq. Larésection de premiere
rangée a l'avantage de créer un allongement relatif des
fléchisseurs du poignet et des doigts. Dans la grande
majorité des cas le donneur utilisé est le FCU avec un
trajetatraverslamembraneinterosseuse (6) etlasuture
terminoterminale (Figure 1). Lorsque I'on veut donner
une force supinatrice le transfert sera passé autour de
I'ulna. Nous n’attachons pas toujours d’importance a
la correction de la pronation qui apparalt comme une
position de fonction importante (7) pour l'utilisation
par exemple d’une tablette ou d’un joystick ou encore
pour stabiliser sur un plan dur un objet. En revanche
I'enfant aura besoin d’arriver a une pronosupination
neutre dans les activités bimanuelles. Une grande
prudence est requise dans l'indication éventuelle de
transferts tendineux dans I’hypertonie dystonique en
raison du risque d’hypercorrection.

Figure 1 Transfert FCU sur ECRB a travers la membrane
interosseuse

3.2. Mains non fonctionnelles :

Dans les mains non fonctionnelles avec demande de
correction de poignet, I'indication reine est I'arthrodese
raccourcissante de poignet. Elle est contre indiquée des
lors que l'utilisation de I'effet ténodése est utile a la
fonction du patient notamment dans les préhensions.
Notre préférence va a |'utilisation de plagues dorsales
dédiées verrouillées fixées entre radius et 3eme
métacarpien (vis2,7 ou3,5auniveauduradiuset2,4au
niveau métacarpien) (Figure 2 A), en légere extension
associée a unerésection de premiererangée (8,9)quia
comme avantage de simplifier le nombre d’interlignes
a fusionner, apporter du greffon et créer un pseudo-
allongement des fléchisseurs du poignet et des doigts.
Une attention particuliere vise a conserver I'interligne
carpo-métacarpien. Ce geste en régle générale effectué
en fin de croissance mais peut étre réalisée plus tot si
besoin. Dans ce cas nous préconisons |'utilisation d’'une
plaque verrouillée dorsale plus étroite (vis 2,7 2,4 ou 2
mm) chantournée sur mesure (Figure 2 B) épargnant
la plague épiphysaire et qui pourra étre enlevée
entre 3 et 6 mois en post opératoire en fonction de
la consolidation. Nous n’avons pas |'expérience de
fixation par broches (10) qui nous parait de montage
plus précaire ou d’utilisation de plaques radiocarpienne
(11). Larthrodése de poignet nécessite trés souvent
des gestes associés d’allongement des fléchisseurs des
doigts. Larthrodese est enfin reconnue pour améliorer
la fonction des patients dystoniques en positionnant
et stabilisant le poignet en position de fonction et
en simplifiant les chaines articulaires du membre
supérieur (12).

Figure 2A
Arthrodése de poignet avec plaque dédiée épargnant la
carpométacarpienne du 3éme rayon

Figure 2B

Plaque d’ostéosynthese pouvant étre utilisée chez le jeune
enfant, chantournable, avec vis de diametres 2,7 2,4 ou 2
indifféremment.
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La chirurgie du poignet reste indissociable de celle
des doigts longs. Une mise en extension du poignet a
une répercussion sur la tension des fléchisseurs des
doigts dont le traitement sera fait dans le méme temps
opératoire.

4. Conclusion:

En conclusion, les indications naissent d’un trio
médecin rééducateur, neurochirurgien et chirurgien
de la main. Il est possible que des gestes de
neurochirurgie précedent la chirurgie orthopédique
et parfois changent l'indication de confort en une
indication plus fonctionnelle. Dés le plus jeune age
une prévention de I'aggravation de la flexion du poignet
peut étre effectuée par ténotomie simple du FCU. Les
indications de transfert et d’arthrodeses ne sont pas les
mémes. Un cas particulier est la dystonie avec échec
des neurotomies et un risque d’hypercorrection des
transferts tendineux.
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Neurectomies sélectives du membre supérieur :
indications, avantages et inconvénients,

1. Introduction

La neurectomie partielle consiste a sectionner une
partie des rameaux moteurs pénétrantle muscle cible.
Contrairement a la neurotomie compléte qui paralyse
définitivement le muscle, cette intervention décrite par
STOFFEL [17] en 1913 consiste a ne sectionner qu’une
partie des rameaux moteurs.

Dans le contexte de spasticité du membre supérieur,
elle permet de réduire la spasticité sans diminuer la
force musculaire.

Elle peut étre pratiquée au niveau du tronc nerveux
(neurectomie tronculaire), ou au niveau de la
pénétration des rameaux nerveux dans le muscle
(neurectomie hypersélective ou NHS) [11].

2. Indications :

Toute la difficulté du traitement chirurgical du membre
supérieur spastique réside dans ses indications. Elles
sont essentiellement basées sur les données de
I'examen clinique.

Cet examen est particulierement difficile au membre
supérieur,sujetavariationsetainterprétationsdiverses.
Il est au mieux réalisé par une équipe multidisciplinaire.
Lexamen étudie les différents éléments de la
déformation du membre supérieur : spasticité,
rétractions musculaires, déficits moteurs et sensitifs.
Ces différents éléments sont souvent associés,
contribuant chacun a la déformation et au déficit
fonctionnel.

Lebutdesinterventions, danslamesure dupossible, est
de rééquilibrer les forces en présence en atténuant la
spasticité, en libérant les rétractions musculaires et ou
articulaires, et en réanimant les fonctions paralysées.

La neurectomie ne peut agir que sur la composante
spastique des déformations du membre supérieur.
Elle n’a aucun effet sur les autres éléments de Ia
déformation, telles que la rétraction musculaire ou
articulaire, I'instabilité articulaire, et la paralysie des
muscles antagonistes. Il peut donc étre nécessaire de
I'associer a d’autres types de gestes chirurgicaux au
cours de la méme séance opératoire.

technique chirurgicale

DR CAROLINE LECLERCQ.

Chirurgien du membre supérieur
Présidente de I’Institut de la Main
Paris, France

La toxine botulinique est tres utile dans |'étape
diagnostique : en atténuant la spasticité, elle permet
de faire la part de la spasticité et des rétractions
musculaires. Elle permet aussi d’apprécier la valeur
réelle des muscles antagonistes pseudo-paralytiques,
et de démasquer la spasticité de certains autres
groupes musculaires (interosseux).

Elle est également intéressante dans la prise de
décision chirurgicale : quand les injections apportent
une amélioration fonctionnelle, leur effet peut étre
reproduit de facon pérenne par neurectomie sélective.

Les contre-indications générales de la chirurgie
du membre supérieur spastique s’appliquent a
cette technique, a savoir dystonie ou mouvements
anormausx, espoir irréaliste, manque de compliance,
incapacité a comprendre les buts et les limitations de
la chirurgie.

3. Technique chirurgicale :

La neurectomie tronculaire, s’effectue au niveau du
tronc nerveux. Elle présente I'avantage d’un abord
plus limité. Par stimulation électrique on repére les
fascicules moteurs destinés au(x) muscle(s) cible(s), et
on les sectionne partiellement.

Elle présente deux inconvénients majeurs : le manque
potentiel de sélectivité, dans la mesure ou il existe de
nombreux échanges inter-fasciculaires au sein des
troncs nerveux, et le risque de Iésion des nerfs sensitifs,
qui peuvent entrainer des troubles sensitifs durables.

La technique de Neurectomie Hyper Sélective (NHS) a
été popularisée par Brunelli [4]. Elle consiste a aborder
le point d’entrée de chaque rameau moteur dans le
muscle cible. A ce niveau les rameaux moteurs se
divisent généralement en plusieurs petits fascicules,
dontonréséque une partie sous grossissement optique
(Fig 2). Brunelliconseillait initialement d’en sectionner
la moitié, mais devant le nombre de récidives, on
conseille maintenant d’en réséquer deux tiers au
minimum [10].

Nous avons étudié I'lanatomie des nerfs moteurs
du membre supérieur a l'aide d’'une centaine de
dissections anatomiques, qui ont permis d’établir
une cartographie précise de 'ensemble des branches
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motrices des muscles potentiellement spastiques [1,
6,14, 15].

Ces études nous ont permis de confirmer la faisabilité
de la technique au niveau du nerf musculo-cutané et
du nerf radial (fléchisseurs du coude), du nerf médian
et du nerf ulnaire (fléchisseurs du poignet), et de la
musculature intrinséque du pouce (nerf médian et
nerf ulnaire). Par contre, la situation anatomique
particuliere du nerf médian sous les corps musculaires
desfléchisseurs des doigts ne permet pas d’utiliser cette
technique de fagon satisfaisante pour les fléchisseurs
superficiels et profonds des doigts [14].

Lintervention peut étre réalisée sous anesthésie
générale ou régionale selon la nécessité. L'utilisation
de curare est déconseillée, pour ne pas géner la
stimulation nerveuse per-opératoire. Al'aide de loupes
chirurgicales, les rameaux nerveux moteurs abordant
chaque muscle sont identifiés, puis disséqués jusqu’a
la jonction neuromusculaire et réséqués aux deux
tiers, ou plus en fonction de l'indication chirurgicale.
Les éventuels rameaux sensitifs de voisinage sont
identifiés et protégés.

En post-opératoire, un simple pansement est appliqué
jusqu’acicatrisation cutanée. Une rééducation standard
de renforcement des muscles opérés et des muscles
antagonistes est ensuite démarrée. Il se produit
souvent une perte temporaire de la force des muscles
opérés pendant le premier mois post-opératoire, suivie
d’une récupération généralement rapide et compléte.

Dans certains cas des gestes associés sont réalisés
pour traiter les autres éléments de la déformation du
membre supérieur (allongement musculo-tendineux,
stabilisation articulaire, transfert tendineux,
arthrodeése...). Limmobilisation post-opératoire et la
rééducation seront adaptés en fonction de ces gestes.

4. Résultats :

Nos résultats de la technique de NHS ont été évalués
lors d’'une étude prospective portant sur 42 patients
(dont 29 adultes et 13 enfants) chez lesquels aucun
geste associé n’avait été pratiqué au méme niveau [11].
Ont été étudiés : la position de repos du membre,
la mobilité active et passive, la force musculaire, et
la spasticité mesurée par les échelles d’Ashworth
modifiée [2] et de Tardieu [18]. Le résultat fonctionnel a
été mesuré parl'échelle de HOUSE [9], laréalisation des
objectifs, et la satisfaction des patients. L'évaluation a
été effectuée a 6 mois post-opératoires, etau plus long
recul (recul moyen 31 mois).

Les résultats ont montré une diminution significative
de la spasticité sur 'ensemble des muscles dénervés.
Il se produit généralement une discrete reprise non
significative de la spasticité avant la premiére année,
puis les résultats sont stables.

Lerésultatle plusnotableaétélarécupérationcomplete
dela force musculaire des muscles neurectomisés ; les
muscles antagonistes progressent également un peu

en force.

Sur le plan fonctionnel, le score de HOUSE a progressé
en moyenne d’1,5 points sur 8. Les objectifs de
I'intervention (douleur, nursing, hygiene, fonction, vie
sociale) ont été atteints dans plus de 90% des cas. La
satisfaction moyenne des patients et de leur famille est
supérieure a 8/10.

5. Discussion :

Nous avons identifié dans la littérature une dizaine
d’articles consacrés a la neurectomie partielle dans le
traitement de la spasticité du membre supérieur [5, 12,
16, 19]. La majorité d’entre eux ont utilisé la technique
tronculaire, soit au niveau du tronc nerveux principal,
soit au niveau de ses branches de division. Seulement
trois séries ont utilisé la technique de neurectomie
hypersélective.

La comparaison de ces techniques entre elles est
rendue tres difficile en raison de la grande disparité
du nombre des cas, des criteres de sélection, des nerfs
traités, et des gestes associés.

La spasticité a été dans la plupart des cas évaluée
selon le score d’Ashworth modifié, qui est maintenant
fortement contesté [8].

La force musculaire des muscles neurectomisés n’a
pas été évaluée dans la grande majorité des séries.
Une étude rapporte comme nous une récupération
complete de la force apres neurectomie sélective [3],
au niveau du membre inférieur.

Les complications sensitives a type de douleurs et
de dysesthésies dans le territoire dénervé ne sont
retrouvées que dans les séries ayant utilisées la
technique tronculaire, vraisemblablement par défaut
d’identification ou lésion des branches sensitives
adjacentes.

La récidive de la spasticité est mentionnée dans
plusieurs articles. Une revue récente de la littérature
fait état de 3% de récidive bien que les critéres de
récidive ne soient pas définis [19]. Dans tous les cas,
elle est survenue avant six mois post-opératoires.
Dans notre expérience, les récidives sont également
précoces, non significatives, et le résultat se stabilise
au-delad’unan.

6. Mode d’action:

Les fibres nerveuses motrices destinées aux muscles
squelettiques comprennent deux types de contingents:
un contingent moteur provenant de la moelle
(motoneurones alpha et gamma) et un contingent
afférent sensitif rejoignant la moelle, comprenant des
fibres 1 et 2 myélinisés, responsable de I'arc réflexe.
Aprés neurotomie, il se produit une repousse des fibres
du contingent moteur, entrainant une réinnervation
musculaire et le retour de la force musculaire, alors
gu’ilne se produit pas de réinnervation proprioceptive.
Ce phénomeéne permet une récupération de la force
motrice sans récidive de la spasticité [7].

_61_



NEURECTOMIES SELECTIVES DU MEMBRE SUPERIEUR. INDICATIONS, AVANTAGES
ET INCONVENIENTS, TECHNIQUE CHIRURGICALE

7. Conclusion:

La NHS est une technique fiable de réduction de la
spasticité du membre supérieur. Elle n’est efficace
gue sur la composante spastique. Des gestes associés
peuvent étre nécessaires en fonction des rétractions
musculaires, articulaires et des paralysies associées.
C’est un outil supplémentaire a notre disposition dans
I'amélioration chirurgicale des membres spastiques.
Des études de séries plus importantes, avec des
résultats a long terme permettront de mieux cerner
son efficacité a long terme.
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Neurotomies et Chirurgie Multisites des Membres
inférieurs chez I'enfant Paralysé Cérébral

PR BRUNO DOHIN, DR BERENICE ZAGORDA-PALANDRE

1. Le traitement de la spasticité
en question

La question du traitement de la spasticité a été
longtemps secondaire dans la prise en charge des
troubles orthopédiques des enfants Paralysés
Cérébraux (EPC). Deux raisons principales a cela :
la premiere est une sous-estimation du réle de la
spasticité dans les troubles fonctionnels observés en
particulier sur I'effet délétere de la spasticité sur la
dynamique de lamarche, la seconde est la focalisation
orthopédique des troubles observés et la nature de la
réponse chirurgicale possible : musculaire ou osseuse.
Defait,ilafallud’une partl'analyse des effetsdelatoxine
botulinique (TB) en Analyse Quantifiée de la Marche
(AQM) pour observerl'amélioration cinématique (voire
I'amélioration cinétique) consécutive al'administration
de la TB et d’autre part I'observation clinique que la
persistance de la spasticité était a I'origine de récidive
des déformations et que l'effet d’un traitement
neurochirurgical de spasticité améliorait le résultat de
la chirurgie orthopédique (1,2).

Les neurotomies sélectives motrices ont fait preuve
d’efficacité dans le traitement symptomatique de la
spasticité. D’abord chez I'adulte puis chez I'enfant.
Initiée dans le traitement des troubles consécutifs
aux Accident Vasculaires Cérébraux, elles font partie
aujourd’hui de I'arsenal thérapeutique du Paralysé
Cérébral au méme titre que la radicotomie sélective
postérieure ou I'administration continue de baclofene
(3,4).

2. Notre expérience

Depuis 20 ans nous pratiquons des neurotomies
sélectives, en particulier aux membres inférieurs.
Dans une thése soutenue a Saint Etienne en 2017 (5),
nous avons fait état de premiers résultats a moyen
terme pour une série de 44 patients ayant bénéficié de
neurotomies sélectives du couple rectus femoris (RF)
/ ischio jambiers internes : semi-tendinosus et semi-
membranosus (STSM). 34 patients ont pu étre inclus
dansl’analysedétaillée desrésultats. Les patientsont été
opérésd’une chirurgie multisites et simultanément de
neurotomies. L'indication des neurotomies était posée
sur I'existence d’une spasticité clinique mesurée avec
I'échelle de Aschworth modifiée et la présence d’une
activité électromyographique anormale des muscles
ciblésavecen particulier des périodes de cocontraction
lors du cycle de marche (activité anormale simultanée
des 2 groupes musculaires antagonistes).

CHU Nord Saint Etienne

2.1. Résultats

Les 34 patientsreprésentaient 50 membresinférieurs
et le recul moyen était de 33 mois (18 a 73 mois).
La spasticité clinique selon I'échelle de Aschworth
modifiée était de 1.3 +/- 1.1 en pré opératoire au
niveau du RF puis de 0.6 +/- 0.7 (a 1 an de recul) et
enfin de 0.33 +/- 0.6 au denier recul. Pour les STSM
la spasticité initiale était 1.95 +/- 1.3 avant chirurgie
puisde 0.09 +/-0.35a 1an derecul et enfin de 0.05 +/-
0.22 aureculfinal. Les différences étaient significatives
(p<0,016) (figure 1).
Pour faire état de 'amélioration fonctionnelle nous
avons utilisé le Gait Deviation Index (GDI) et le Gait
Profil Score (GPS). Le GDI était en pré opératoire (n=28)
de74.2+/-11.6%etde 79.7 +/-8.2% au recul maximum
(p = 0.010). Le GPS était en pré opératoire (n=28) de
11.54 +/-4.1% et de 9.5 +/- 2.5% au recul maximum (p
=0.005) (figure 2).

2,5 before surgery 1 year after Last data after surgery
1,99
L 2
©
O
%]
=
g 15 1,38
2
=
&
<
- 1
2
5 0,6*
(=}
S 05 0,33*
0,09* 0,05+
0 || —

B semi-tendinous and semi-membranosus rectus femoris

Figure 1: Amélioration de la spasticité du rectus femoris et
des ischio-jambiers internes avec Modified Ashworth Scale
1 an apres et au recul maximum de la chirurgie multisites.
*p<0.016.
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Figure 2 : Evolution du GDI et du GPS avant et aprés chirurgie.
*p<0.05.
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CHEZ L’ENFANT PARALYSE CEREBRAL

Lamplitude d’extension de genou en fin de phase
oscillante est passée de 20° (+/- 17°) en préopératoire
a 13° (+/-12°) en post opératoire (p=0.006) alors que
le pic de flexion du genou en phase oscillante n’a pas
été modifié significativement. De maniére intéressante
nous avons noté une nette modification du moment
d’extension du genou en fin de phase oscillante : a 95%
du cycle, le moment pré opératoire était en flexion
0.1340+/-0.4515 Nm/kgalors qu’en post opératoire au
recul maximum il était en extension 0.1883 +/-0.0681
Nm/kg (p = 0.005).

Nous n’avons pas identifié d’effet au niveau des
puissances de hanche et de cheville.

Lamélioration des phénomenes de cocontraction a
I'EMG était significatif (mesure du pourcentage de
temps de cycle en cocontraction).

Au recul maximum, aucun patients n’aeu besoind’une
nouvelle chirurgie.

2.2. Discussion et Conclusion

Il est clair que I'association des neurotomies a une
chirurgie multisites ne permet pas une identification
claire de l'effet des neurotomies. Si les index globaux
donnent une idée du résultat de la procédure, ils ne
témoignent évidemment que de la chirurgie multisites
dans son ensemble. |l est bien difficile de faire la part
deschoses entre neurotomies et les conséquences des
gestes musculaires. Néanmoins, la persistance d’une
amélioration de la spasticité clinique est un point
important a considérer. Quelques études font état des
résultatsalongtermedes chirurgies multisites. Visscher
et al. ont récemment souligné une discordance entre
I'amélioration globale des patients au long terme et
la détérioration progressive de certains parametres
des membres inférieurs apres chirurgie multisites qui
nécessite finalement un nombre significatif de reprises
chirurgicales (6). Dans notre série, a 3 ans en moyenne
de la chirurgie aucun patient n’avait nécessité une
reprise chirurgicale. Ce résultat encourageant devra
étre confirmé par une analyse des résultats a long
terme que nous avons déja entreprise.
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TRANSFERTS TENDINEUX AU MEMBRE
INFERIEUR DANS LA PARALYSIE CEREBRALE

1. Transfert distal du rectus femoris dans
la paralysie cérébrale [1a6]

1.1 Vue globale

Figure 1 schéma général du transfert

1.2 Indication du transfert
Les critéres classiques conduisant a I'indication d’un
transfert du RF sont la présence d’un test positif de
Duncan/Ely, une activité EMG exagérément prolongée
lors de l'oscillation et des perturbations cinématiques
telles qu’un pic de flexion du genou diminué et/ou
retardé en oscillation
Dans notre pratique actuelle I'indication du transfert
du RF résulte de l'algorithme suivant (fig. 2) :
1. Vérification de la présence d’un genou raide avéré.
Nos criteres sont :
a. 1 pic de flexion du genou inférieur a la normale (par
normale nous entendonsiciet parlasuite pourd’autres
parametres :inférieur ala moyenne-2 x écart-type des
valeurs des pics de flexion de genou des sujet sains)
b.1 pic de flexion de genou retardé par rapport a la
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normale

c.1 amplitude en phase oscillante inférieure a la
normale

d.1 amplitude totale inférieure a la normale

Ces quatre parameétres sont avantageusement
regroupés dans le score de Goldberg (Goldberg et al.,
2006)

®

Knee flexion angle (°)

A

% gait cycle toe-off

Figure 2 illustrant les 4 paramétres pris en compte dans
le calcul du score de Goldberg (repris de (Goldberg et al.,
2006)).

e.Enfin un pic de vitesse de flexion de genou diminué
en pré-oscillation (fig. 3) doit étre observé (Goldberg
etal., 2003).

Flexion

Extension

0 60  100% O B0 100%

Figure 3. La figure gauche représente I'angle de flexion
du genou lors de la marche. La figure droite représente la
vitesse de flexion de ce méme genou. Un pic de vitesse de
flexion du genou diminué en pré-oscillation signe un genou

dit « raide ».

2.Nous vérifions ensuite I'importance d’'une éventuelle
marche genoux fléchis : Si celle-ci dépasse 50° nous
rejetons l'indication de transfert (van der Krogt et al.,
2010).

3.Enfin des facteurs renforgateurs ou minorants de la
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décision sont recherchés :

a.Facteurs renforgateurs : Activité EMG du rectus
femoris en pré-oscillation (Reinbolt et al., 2008),
Signe de Duncan-Ely positif lors de I'examen clinique,
planification associée d’un abaissement de rotule.
b.Facteurs minorants : faiblesse des fléchisseurs de
hanche et des fléchisseurs plantaires de la cheville
identifiés par analyse cinétique et par examen clinique
(Goldberg et al., 2004).

1.3 Technique détaillée

Une incision longitudinale est faite sur la région
fémorale distale débutant au pole superomédial de la
patella pour s’étendre sur 10 cm dans le sens proximal.
L'intervalle entre le muscle RF, le vastus medialis, le
vastus lateralis et le vastus intermedius est d’abord
identifié en proximal. A partirdece point, le RFest séparé
des trois vastes. Le muscle RF et sontendon sont libérés
complétement jusqu’a mi-cuisse de telle maniére que
le transfert prenne une direction rectiligne (fig. 4 A).La
dissection est poursuivie distalement jusqu’a 2 cm au-
dessus du bord proximal de la patella. Le tendon du RF
est alors séparé du tendon quadricipital et sectionné
en évitant de pénétrer dans l'articulation du genou. La
déhiscence entre le vastus medialis et le vastus lateralis
est supprimée en rapprochant ces deux muscles sur
la ligne médiane recouvrant le vastus intermedius, le
genou préalablement fléchi a 90- (fig.4 B)

Un allongement des ischio-jambiers (1)) est souvent
préalablement réalisé a travers une seconde incision
débutant au-dessus du creux poplité et s’étendant
sur 10 cm dans le sens proximal en dedans et en
avant des ischio-jambiers médiaux. Un allongement
intramusculaire est réalisé sur le semitendinosus et le
semimembranosus. Le tendon du gracilis est disséqué
au sein de sa masse charnue, sectionné en proximal
puis libéré distalement (fig.5 A).

De retour sur la premiére incision, le fascia du vastus
medialis est séparé du muscle sous-jacent créant
un décollement sous-facial conduisant au septum
intermusculaire médial. Ce dernier est alors divisé
longitudinalement afin de faire migrer le tendon
du gracilis du compartiment posté- rieur vers le
compartiment antérieur de la cuisse (fig. 5 B).

Le tendon du gracilis est suturé au tendon du RF sur le
versant médial et distal de la cuisse enveloppé dans le
large tendon du RF. La tension a donner au transfert
est réglée genou fléchi a 20e. Elle est assurée par deux
points de sutures en U placés au débutetalafindela
juxtaposition des deux tendons (fig. 6 A, B, C). Un surjet
passé est réalisé enfouissant le gracilis dans le tendon

du RF (fig.6 D, E). Finalement, la ligne de traction de
I'ensemble musculotendineux transféré sera la plus
directe possible (fig. 7).

Certains chirurgiens transferent le RF sur le
semitendinosus car il a un plus grand bras de levier
gue les deux autres sites de transferts potentiels (vers
le gracilis ou vers le sartorius). Le transfert latéral sur
la bandelette ilio-tibiale est réalisé moins souvent que
les autres trans-

ferts médiaux. Théoriquement il ne produirait pas un
moment de flexion du genou.

Fig. 4 Vue opératoire antéro-médiale de la cuisse gauche
(patella a droite). A. Exposition du quadriceps.

Le rectus femoris (RF) est séparé du vastus lateralis (VL),
du vastus intermedius (VI) et du vastus medialis (VM). Le
tendon du RF est sectionné au-dessus de la patella (ligne
noire). B. Le déhiscence entre le VM et le VL est supprimée en

rapprochant ces deux muscles sur la ligne médiane.

A ! B ) m

Fig.5 A. Vue opératoire postéro-médiale de la région distale
dela cuisse gauche. Le tendon du gracilis (Gr) est disséqué au
sein de sa masse charnue, sectionné en proximal puis libéré
distalement. B. Vue opératoire antéro-médiale de la cuisse
gauche (patella a droite). Le septum intermusculaire médial
(MIS) est divisé longitudinalement afin de faire migrer le
tendon du gracilis (Gr) du compartiment postérieur vers le
compartiment antérieur de la cuisse. SM : semimenbranosus
; ST : semitendinosus.
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D) . 3 ’
Fig. 6 Le tendon du gracilis (Gr) est suturé au tendon du rectus
femoris (RF). A, B, C. La tension du transfert est assurée par
deux points de sutures en U placés au début et a la fin de la

juxtaposition des deux tendons. D, E. Un surjet passé enfouit
le gracilis (Gr) dans le tendon du RF.
Sl )6“{' I
s ] ;:‘
ae g 'z. N

Fig. 7 Vue antéro-médiale finale montrant le rapprochement
des vastes. Le rectus femoris (RF) transféré sur le gracilis
suit un trajet direct vers le septum intermusculaire médial
(MIS) dans I'intervalle entre le muscle vastus medialis (VM)

et son fascia.

2.Transferts tendineux pour pied varus
dans la paralysie cérébrale [7a 9]

2.1 Indication du transfert

Dans cette déformation il y a déséquilibre entre les
inverseurs (tibial antérieur, tibial postérieur, et triceps)
et les éverseurs (muscles fibulaires). Elle entraine une
instabilité du pied en charge, un steppage en phase
oscillante et des difficultés de chaussage.

Le varus de l'arriére pied est habituellement dG a une
hyperactivité du tibialis postérieur alors que le varus
et la supination de I'avant pied sont la conséquence
de I'hyper activité du tibialis antérieur qui peut aussi
contribuerindirectement au varus de I'arriére du pied.

Les transferts tendineux ont une place de choix pourla
correction de ces déséquilibres dans laforme spastique
de paralysie cérébrale.

L'analyse instrumentale en particulier
electromyographique a beaucoup contribué a notre
meilleure connaissance de I'étiologie spécifique
de la déformation et elle a permis d’orienter les
différentes options thérapeutiques. Dans le cas d’'une
activité continuelle du muscle tibialis postérieur, un
allongement intramusculaire ou un hémi transfert du
tendon est nécessaire. Si le tibialis postérieur montre
une activité en phase oscillante (éventualité rare), le
transfert antérieur de ce muscle peut étre choisi. Si le
tibialis antérieur montre une activité continuelle, ou
non phasée, un hémi transfert du jambier antérieur
peut étre proposé.

2.2 Choix du transfert
Une ténotomie du muscle tibialis postérieur est contre
indiqguée car elle entrainera inévitablement une
déformation en valgus.
Lallongement intramusculaire est la méthode usuelle
(avec un risque de récidive en varus). Lallongement
en Z peut étre excessif et entrainer une déformation
en valgus.
L'hémitransfert du tendon du muscle tibialis postériur
vers le court fibulaire est une solution élégante pour
stabiliser I'arriere-pied en position neutre. Cette
technique peut étre associée a un allongement intra
musculaire du méme muscle s’il y a une rétraction
associée (fig. 8)

Fig. 8 Hémi-transfert du tendon du muscle tibial postérieur :
A : Action varisante du tibial postérieur

B : Hémi-transfert du tendon pour obtenir une position
neutre de l'arriere-pied.

C : Hémi-transfert associé a un allongement
intramusculaire du tendon du muscle tibial postérieur.

Le transfert antérieur du tendon du tibial postérieur a
travers la membrane inter osseuse vers le deuxieme
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cunéiforme entraine souvent de mauvais résultats
imprévisibles dans la paralysie cérébrale. Il est
fréquent d’entrainer une déformation inverse en
particulier si ce transfert est associé a un allongement
du tendon d’Achille. Ce transfert n’est théoriquement
recommandé que si le tibialis postérieur montre une
activité inverse en phase oscillante.

Le traitement de I'équin varus de l'arriere pied doit
comprendre la correction de I'équin associé a un
allongement ou a un hémitransfert du tibialis postérior.
Une déformation envarus de l'avant pied entrainée par
une hyper activité du muscle tibialis antérieur peut étre
rééquilibrée par un hémitransfert de sa moitié latérale
vers le cuboide (fig. 9). Si le varus de I'arriere pied est
combiné au varus de I'avant du pied un hémi transfert
du tibialis antérieur est associé a un allongement intra
musculaire du tibialis postérieur.

Fig. 9 : hémi-transfert du tendon du muscle tibial antérieur.
La bandelette externe est fixée au cuboide.

Les transferts tendineux isolés échoueront s’il y a des
déformations osseuses fixées. Elles doivent étre traitées
concomitamment. Les ostéotomies calcanéennes
sont indiquées pour corriger un arriére pied en varus.
Une triple arthrodése peut étre nécessaire pour des
déformations raides et plus extensives.

2.3 Technique du transfert du tendon du muscle tibial
postérieur sur le dos du pied

Fig. 10 Schéma global du transfer du muscle
tibialis postérieur TP

Dans notre pratique la technique idéale
(fig. 10) est celle décrite par Tomeno et al.
Le tendon transféré est dirigé dans le
prolongement de I'axe de la jambe passant
par le 2éme espace intermétatarsien
pour éviter tout mouvement parasite
4 d’abduction ou d’adduction lors de la
dorsiflexion du pied.

Il doit étre fixé le plus distinctement
possible pour donner un long bras de

levier au tendon transféré et améliorer ainsi sa force
de relevement.

Les techniques habituelles de fixation directe sur les
os du médio pied ou de transfixion du squelette sont
parfois source de difficultés techniques.

Par une premiere incision verticale a la face antérieure
de lajambe le tendon du muscle tibial antérieur TA est
sectionné le plus haut possible. Apres avoir récliné en
dehors les muscles et le paquet vasculo-nerveux de la
longe antérieure la face antérieure de la membrane
interosseuse est excisée sur5cm.

Par une 2nde incision verticale médiale de jambe le
tendon du muscle tibial postérieur TP est sectionné
derriére la malléole puis passé d’arriére en avant
et de haut en bas dans la fenétre de la membrane
interosseuse pour le faire ressortir a la partie basse de
laloge antérieure de jambe.

Par une 3eme incision verticale au bord médial du pied
on repére la terminaison du tendon tibial antérieur
et en I'extirpe dans cette incision. On expose la face
plantaire des 2 premiers cunéiformes et la base des 2
premiers métatarsiens

Par une derniere incision verticale a la face dorsale
du pied le tendon du tibial antérieur est extirpé
en regard du 2e espace interne métatarsien. Il est
ensuite tunnellisé a la face dorsale des os du pied sous
les tendons extenseurs et sous le rétinaculum des
extenseurs pour le faire ressortir a la jambe au-dessus
du bord supérieur du rétinaculum.

Les tendons des 2 muscles tibiaux peuvent alors étre
mis cOte-a-cote et suturer I'un a l'autre sous bonne
tension et sur un pied maintenu en dorsiflexion.

3. Transposition des rotateurs internes
de hanche chez le paralysé cérébral
marchant [10]

3.1 Indication du transfert

Les facteurs conduisant a la marche en rotation
interne chez les patients atteints de PC peuvent étre
dynamiques ou statiques.

La rotation interne statique est attribuable a une
antéversion fémorale excessive, pour laquelle
I'ostéotomie de dérotation fémorale (ODF) est la
méthode de traitement préférée.

En 1971, Majestro et Frost ont décrit la transposition
postérieure des origines du tensor fascia latae et
du gluteus minimus afin d’éliminer leur action de
rotationinterne de hanche. Enthéorie, la procédure de
Majestro-Frost (MFP) pourrait traiter la spasticité des
rotateursinternesdela hanche, ce quiconstituerait une
option thérapeutique pour le traitement de la rotation
interne dynamique. De plus, la MFP pourrait également
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étre effective dans la gestion de la rotation interne des
jeunes patients dans le but de reporter 'ostéotomie
fémorale de dérotation et éviter la récidive.

3.2 Technique du transfert

La PFM est réalisée en decubitus dorsal. Une incision
est pratiquée juste sous la créteiliaque, du tubercule du
gluteus medius vers I'épineiliague antéro-supérieure..
Les fascias du tenseur du fascia lata et du gluteus
minimus sont libérés de la créteiliaque et leurs origines
sont décollées de la table latérale de I'ilium jusqu’au
tissu adipeux attenant a la capsule de la hanche. Le
bord antérieur du tenseur du fascia lata est libéré
puis attiré distalement jusqu’a la face supérieure de
la capsule de la hanche. Trois ou quatre sutures sont
appliquées pour ancrer ce bord antérieur a la capsule
. Limmobilisation postopératoire n’est pas prescrite
apres la PFM et les patients sont autorisés a s'asseoir
avecuneinclinaison dutroncallant jusqu’a 45° pendant
les deux premieres semaines. Une position assise a 90°
est autorisée apres deux semaines de chirurgie et les
patients peuvent commencer a marcher trois semaines
apreés la chirurgie.

Dans une série récente les auteurs constatent une
diminution de la rotation interne de hanche par
rapportaungroupe témoin. Une légére augmentation
de I'asymétrie pelvienne dans le plan coronal (3,8°) est
notée. Cependant il n’y a pas de données concernant
I'antéversion fémorale de ces patients.
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1. Introduction :

Les indications de transferts musculaires et de
ténodeéses aux membres inférieurs sont nombreuses.
La décision est déterminée par des arguments
fonctionnels qui peuvent avoir pour objectif soit un
effet « en plus » c’est-a-dire le changement d’une
fonction ou le renforcement d’une fonction etil faudra
faire appel a un transfert musculaire, soit I'objectif est
de neutraliser une fonction délétere et c’est plutdt
un effet « en moins » qui est recherché. On aura alors
recours plutét a un transfert a effet de ténodeése.

Pour illustrer notre propos nous aurons recours a deux
exemples :

2. Nous avons proposé en 2020 (1) une technique de
transfert du muscle semitendinosus surle biceps crural
avec pour objectif d'amélioration de la rotationinterne
alamarche. En effet, lestroubles de marche en rotation
interne chezle patient PCsont d’origine mixte (osseuse
et musculaire/fonctionnelle) et nous avons considéré
gue le traitement de la part fonctionnelle des troubles
dynamiques de marche pourrait suffire lorsque la part
osseuse du trouble (i.e. hyper antétorsion fémorale)
restaitinférieure a 40° d’antéversion avec une rotation
externe de hanche positive. Par ailleurs le taux de
récidive apres dérotation fémorale a été reporté
comme pouvant atteindre 40% des cas (2). En effet,
I’économie d’un geste osseux au cours d’une chirurgie
multisites peut raccourcir et faciliter notablement
la rééducation. Les résultats cliniques et surtout en
analyse quantifiée de la marche (AQM) ont été positifs
et durables. Nous avons revu une série continue de 20
patients opérés de maniere prospective d’un protocole
dechirurgie musculaireenlieu et place d’'une dérotation
fémorale pour traiter leur démarche en rotation
interne. La procédure chirurgicale comportait : une
ténotomie du Gracilis, un allongement intra musculaire
proximal du Semimembranosus, un transfert distal du
semitendinosus surle muscle biceps cruralis et si besoin
une ténotomie du muscle Gluteus minimus en cas de
spasticité clinique. lage moyen lors de la chirurgie était
de 15 ans, tous les patients ont été améliorés par la

PR BENOIT DE BILLY (BESANCON)

chirurgie multisites. Le tableau 1 rapporte les résultats
concernant la rotation interne de hanche a la marche
(tableau 1).

Data Preopera- Postopera- | Significance
tive tive

Femoral 34.3° (ST 25.8° (ST :.794

anteversion | 8.1) 5.6)

Popliteal 50.8° (ST 28.1° (ST p<.0001

angle (to 9.5) 6.4)

verticale)

Pelvis r 2.7°(ST5.5) [1.3° (ST 3.6) | p=.183

otation

(transversal)

Hip rotation | 14.8° 1.5° p< .0001

(GA) (internal) (external)

mid stance | (ST 7.4) (ST9)

phase

Foot pro- 12.3° 0.4° p< .0001

gression (internal) (internal)

angle (GA) |[(ST6.7) (ST 6.9)

mid stance

phase

Tableau 1.

3. Plus récemment, nous proposons pour le traitement
dupiedvarus équindystonique |'utilisation de transferts
musculaires a visée de ténodese. En référence aux
fonctions musculaires nous avons utilisé la technique
des hémi-transferts pour neutraliser les effets délétéres
du muscle jambier postérieur et/ou du triceps sural
dans les mouvements dynamiques en varus équin
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du pied chez le paralysé cérébral marchant (3, 4). Les
premiers résultats sont encourageants, neutralisant le
mouvement de maniére durable dansla plupart des cas
sans perte fonctionnelle importante. Nous présentons
une série de 19 patients dont 14 ont eu un hémi-
transfertde jambier postérieurisolé surle Long fibulaire
et 6 un double transfert : hémi jambier postérieur —
long fibulaire et hémi triceps sural —jambier antérieur.
Cliniquement les patients ont tous été améliorés sauf
5 dont 1 seul avec double transfert : 2 patients avec
récidive précoce, conduisanta une double arthrodese,
3nonréopéré dont 1 patiente avec double transfert. Du
point de vue AQM, nous avons confirmé les résultats
cinématique et surtout noté qu’aucune dégradation de
la propulsion n’est intervenue dans les suites du geste
pour tous les cas.

Au total, cette chirurgie permet une stabilisation de la
déformation dans pres de 75% des cas, sans altération
de la force de propulsion.

1.Dohin B, Haddad E, Zagorda-Pallandre B, Zemour M.
Outcomes of isolated soft tissue surgery for in-toeing
gait in patients with ambulatory cerebral palsy.
Orthop Traumatol Surg Res. 2020;106(7):1367-1371.

2.Chris Church , Nancy Lennon, Kevin Pineault,
Oussama Abousamra, Tim Niiler, John Henley, Kirk
Dabney, Freeman Miller Persistence and Recurrence
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Ambulatory Children With Cerebral Palsy . J Pediatr
Orthop 2017;37(7):447-45

3.Green NE, Griffin PP, Shiavi R. Split posterior tibial-
tendon transfer in spastic cerebral palsy. J Bone Joint
Surg Am. 1983;65(6):748-54.

4.Fernandez-Palazzi F, Medina JR, Marcano N. Transfer
of half the calcaneal
tendontothe dorsum of the foot for paralyticequinus
deformity. Int Orthop.
1988;12(1):57-9.
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1. Introduction

La PC est la cause la plus fréquente de handicap
physique chez I’enfant [1]. Elle est associée a de
multiples comorbidités etil a été démontré qu’elleaun
effet significatif sur la qualité de vie des individus, quel
guesoitle degré de gravité de lamaladie. La prévalence
de la PC est d’environ 2-2,2/1000 naissances vivantes
dans les pays disposant de ressources suffisantes. Les
données disponibles pour les pays en développement
sont limitées, mais la prévalence de la PCa été estimée
a10/1000 en Afrique.

Mais attention les enfants présentant des troubles du
mouvement dés leur plus jeune age sont le plus souvent
diagnostiqués comme ayant une PC. Cependant,
il existe un large éventail de troubles qui peuvent
imiter la PC. Ces troubles peuvent avoir des pronostics
différents et peuvent nécessiter une évaluation et un
traitement spécifique a la maladie, ce qui pourrait
changerlesrésultats, et un conseil approprié alafamille
concernant la génétique et les risques de récurrence
sera nécessaire.

La prise en charge primaire de la PC est le plus souvent
axée sur le trouble du mouvement. Les stratégies
comprennent la rééducation physique, la médication
orale, l'utilisation d’ortheses et de dispositifs ainsi que
des interventions orthopédiques.

Les patients nécessitant une prise en charge chirurgicale
ont des atteintes tres variées. Des interventions sur
différentes articulations peuvent étre nécessaires pour
corriger lamarche en triple flexion (crouch) et d’autres
changements musculo-squelettiques qui se produisent
avec le temps.

Il est important de leur proposer une évaluation
approfondie qui permettra de guider les objectifs
thérapeutiques fonctionnels, le programme
thérapeutique, incluant une chirurgie fonctionnelle.

L'évaluation globale pour guider la prise en charge
thérapeutique et le traitement précoce non chirurgical
et chirurgical sont la meilleure approche pour guider

I'enfant PC vers un adulte PC avec la meilleure qualité
de vie. Dans ces domaines, il y a continuellement de
nouveaux développements.

Le nombre de publications d’échelles d’évaluation et
de mesures rapportées par le patient (Patient reported
outcome measures (PROMs)) qui pourraient guider les
chirurgies de restauration du mouvement, a grandi de
facon exponentielle depuis I'introduction du principe
des soins de santé fondés sur la valeur (Value-based
healthcare) dans les principes du systeme de santé aux
Etats-Unis en 2016.

Il est impossible dans ce cadre de les traiter tous.
Nous allons nous concentrer ici sur les échelles qui
concernent les patients atteints de paralysie cérébrale
(PC), quicorrespondent au plus grand groupe de patient
a prendre en charge en orthopédie pédiatrique et que
nous utilisons en pratique courante.

Pour évaluer le patient en vue d’une chirurgie de
restauration du mouvement, il est habituel de suivre
plusieurs étapes. D’abord on estime son potentiel
fonctionnel général par une classification globale de
la motricité.

S'agit-il d’un patient a potentiel de marche ? S'il s’agit
d’un patient marchant ? Comment peut-on éviter la
dégradation fonctionnelle dans le temps, ou pourrait-
il étre plus performant par cette chirurgie. Sans aller en
détail d’'une évaluation compléte du membre supérieur,
qui a ses principes propres, il estimportant de savoir si
le patient PCest capable d’utiliser des aides techniques
(cannes anglaises, cannes tripodes ou aussi cadre de
marche).

Ensuite il faudra prendre en considération les
différents niveaux de la Classification Internationale
du Fonctionnement, du Handicap et de la Santé (CIF)
[2], avec ses outils d’évaluation spécifiques.

Cette évaluation préopératoire sera faite idéalement
dans un service de médecine physique et de
réadaptation partenaire ou aussi en collaboration
avec les différents thérapeutes qui prennent en charge
I'enfant PC habituellement.
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2. Principes d’évaluation globale

2.1. Classifications fonctionnelles

Des échelles fonctionnelles objectives ont été
développées pour la motricité globale, la motricité
partielle, lacommunication, ainsi que I'alimentation et
la visée, la communication, ainsi que l'alimentation et
visent a classer les fonctions quotidiennes de I'enfant
sur une échellede 1 a5, ou 1 est le moins affecté et 5
le plus séverement.

En neuroorthopédie la plus couramment utilisée est
I’échelle de classification fonctionnelle de la motricité
globale (GMFCS)[3] pour la motricité globale, et le
Manual Ability Classification System (MACS)[4] pour
la fonction des membres supérieurs. Les avantages
de ces systéemes fonctionnels sont qu’ils ne prennent
pas de temps, qu’ils ne nécessitent pas une formation
approfondie pour étre utilisés dans un contexte clinique
etqu’ils se concentrent sur les capacités actuelles et les
limitations des fonctions de I'enfant, par opposition aux
meilleures performances.

Le GMFCS-ER évalue la fonction ambulatoire des
patients, y compris l'utilisation d’aides a la mobilité et
la performance dans les activités de s’asseoir, se tenir
debout et marchersurune échelleordinalede 1a5dans
cinqg catégories d’age (figure 1). Les données du niveau
du GMFCS ont été utilisées dans le développement
de courbes de référence de la motricité globale qui
peuvent étre utilisées pour le pronostic de la fonction
motrice globale. Les niveaux GMFCS sont également
utiles pour la catégorisation du pronostic chirurgical,
la surveillance de la hanche, etc.

GMFCS E & R between 6™and 12" birthday:
Descriptors and illustrations

GMFCS Level |

Children walk at home, school, outdoors and in the
community. They can climb without the use

of a railing. Children perform gross moto skills such
as ruuning and jumping, but speed, balance and
coordination are limmited.

GMFCS Level ll

Children walk in most settings and climb stairs
holding onto a railing. they may experience difficulty
walking long distances and balancing on uneven
terrain, inclines, in crowded areas or confined
spaces. Children may walk with physical assitance,
a hand-held mobility device or used wheeled mobility
over long distances. Children have only minimal
ability to perform gross motor skills such as ruuning
and jumping.

GMFCS Level Il

Children walk using a hand-held mobility device in
most indoor settings. They may climb stairs holding
onto a railing with supervision or assistance long
distances and may self-propel for shorter distances.

GMFCS Level IV

Children use methods of mobility that require physical
assitance or powered mobility in most settings. They
may walk for short distances at home with physical
assitance or use powered mobility or a body support
walker when positioned. At school, outdoors and in
the communiy children are transported in a manual
wheelchair or use powered mobility.

GMFCS Level V

Children are transported in a manual wheelchair

in a seetings. Children are limited in their ability

o maintain antigravity head and trunk postures and
control leg and arm movements.

Gwes
CanChae

Figure 1: Gross Motor Functional Classification System
Expanded and Revised (GMFCS-ER)[3]

Le MACS a été congu pour décrire la fonction des
membres supérieurs dans les activités de la vie
quotidienne chez les enfants atteints de PC (figure 2).
Il est destiné a étre utilisé chez les enfants agés de 4
a 18 ans, et les niveaux sont déterminés sur la base
d’activités appropriées a I'age de I'enfant en utilisant
des objets dans I'environnement typique de I'enfant.
Les enfants du niveau | peuvent effectuer toutes les
taches manuelles et peuvent manipuler des objets
facilement et avec succes, alors que les enfants du
niveau V sont completement dépendants et font
preuve d’une capacité tres limitée a effectuer des
actions méme simples.

MASS

Co que vous devez savolr pour utiliser MACS?
Lhatdine de lentart & manipuier les objets dans les activités.

0 13 vie QUIBSHNNG, Par EXAMpie pendant e jeu of les
lomsis, Fumentation ot & Mabitage.
Dans lesqueles de ces stuatons [enfant est autonome et & quel pont
a-t-iete beson de spport el J adagtabon

Distinction entre les Nivoaux | et If \

rbussssart prescue s mdmes

\
i 15 Quait Gn a perirmance ext pectcrnance ost
P et Lon s s pevent
1. Manipule los objets faciloment ot avec Succds. Au phs. a Foticacts e 1a parkcrmance. Les entanes dans e Nvwau I
des Wmgatons dars [ad exboster dos tiches manueles Qui tquemiment de Mmpkter la dotyets, par
requibrent de ln vilesse of de lexacttude. Par contre, NEnporns quese nermete en Uksant Une surlace pour e SUEpOr AN que de Mmanguler
Smiation dans les habletés manuelies ne resteint pas fautonomie dans. s cbyets aveo les deus /
s actretis Quobennes N\
1. Manipule la plupart des objets mais avec une certaine Distinction entre los Niveaux Il ot Ill
diminution de Ia qualité otiou vitesse de complétion. Les entares dars o Novess o plupart ds cbie
Certanes actvités peuvent ére éviltes ou COMpttoes Mas avec une o redute en Quae Les ecfants
cartaine AMcué: des 1azons Atamatives de porformance peuvent dre G Nveau 11 Ont régdrament Deson ¢ PO prégarer [ achvih etou
hatchsedermant 3 scho fas dar | an

pas [aulonomie dans les acthvies quobdennes.

Manipulo les objets avec difficulté; a besoin d'alde pour
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o w

avec hmits en ce Qui conceme la qualth e la ~
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Figure 2 : Le Manual Ability Classification System (MACS)[4]

Ces classifications sont actuellement les références
internationales de description des patients PC,
permettent de communiquer entre praticiens
de différentes spécialités ont été aussi la base de
I'établissent de recommandations de suivi, de registres
incluant le suivi régulier des patients ou aussi de
recommandations thérapeutiques pour les différentes
spécialités quiprennent en charge I'enfant toutaulong
de sa croissance [5].
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2.2 (Classification internationale du fonctionnement
version enfants et jeunes (ICF-CY) et « Core Set »

Développée par I'Organisation mondiale de la santé
et ses collaborateurs, la Classification internationale
du fonctionnement version enfants et jeunes (ICF-CY)
(figure 3) a récemment été complétée par des « Core
Set » pour les enfants atteints de paralysie cérébrale
(PC) [6].

La CIF-CY-CP peut étre utilisée comme outil pour
faciliter la communication entre les cliniciens d’'une
équipe multidisciplinaire impliquée dans la prise en
charge des enfants atteints de PC. La CIF-CY-CP fournit
un ensemble de concepts qui englobent les différents
aspects du fonctionnement du patient dans lavie et ses
aspirations. Ceci est particulierement utile pour établir
le plan de prise en charge et évaluer son efficacité.
En outre, la CIF-CY-CP peut étre utilisée pour juger
de l'efficacité du plan de prise en charge du point de
vue des cliniciens, mais aussi, et c’est de plus en plus
important dans les soins cliniques modernes, du point
de vue du patient lui-méme ou de sa famille (figure 4).
Les nouveaux « Core Set » de la CIF pour les enfants
et les jeunes atteints de PC — facilitent I'application
de la CIF dans la pratique quotidienne. Pour réaliser
cette évaluation, le clinicien doit alors sélectionner
des instruments reconnus dans la littérature qui
pourraient fournir la qualification de chaque catégorie
sélectionnée pour ce « Core Set ».

Partie 2
Facteurs contextuels

Partie 1
Fonctionnement et handicap

Fonctions
organiques
et structures
anatomiques

- Activités Facteurs Facteurs
Composantes R
et participation

environnementaux PC[SHI]“L‘IS

Fonctions Facteurs externes | Facteurs internes

{aiine Domaines .
g organiques x affectant le affectant le
Pomaines delavie fonctionnement et | fonctionnement et
cture i 5 ement e c ement e
Structures (tiches, actions) i %
anatomiques le handicap le handicap
Capacité
réaliser des
Changement P S
lans les fonctions ticties dans un
e environnement | Impact (facilitateur
= OrE‘Tf“quf" standard ou obstacle) de la Impact
Schémas (physiologie) réalité physique, des attributs

» . A e
Changement Performance de la réalité sociale | de la personne

dans la structure réaliser;dat ou des attitudes
2 taches dans
anatomique S8
lenvironnement
réel
Intégrité v
°8 Activité
A t fonctionnelle Participation
spec articipaty o _one - .
Pos et structurelle P Facilitateurs Sans objet
positif
Fonctionnement
. Limitation
Déficience de lactivité
Aspect Restriction de la Barriéres/ . .
e X 3 Sans objet
négatif participation obstacles ?
Handicap

Figure 3 : Structure de I'ICF-CY en tant que classification
(adapté selon World Health Organization; 2007 [7].

En appliquant les « Core Set », on s’assure d’une
vision globale du fonctionnement en tenant compte
des facteurs contextuels. Les influences positives et
négatives sur les capacités fonctionnelles des enfants
atteints de PC ont été décrites [6,8].

ICF Quakfier®
challenge
0 j1]2[3]|4

Body Structures, Body Functions,
Activities ans Participation

Structure of brain

functions
Sleep lunctions.
Mental functions of language
Seaing functions
Sensation of pain
Mability of joint functions
Muscle tone functions
Conirol of veluntary movement functions
Maintaining a body position
Fine hand use
Walking
Moving around in different locations
Toileting
Esting
Basic inerpersonal ineraclions
Family relationships

5110
b117
b134
b167
b210
b260
b710
b735
b760
d415
440
d450
d460
d530
d550
d710
d7E0

barrier
1J2JaT4

facilitator

of factors on f i +4|+3[+2]+1
e115 | Products and technology for personal use in daily living
@120 | Prod hnol for personal i door mobiity
e125 | Products and technology for communication
@150 | Design, construction and building products for public use ] [
310 | immediate tamily I 1 I
8320 | Friends | [ I
2460 | Societal atfitudes
580 | Health services, systems and policies 1

=)

neutral

Y + 0 =

Influence of persanal tactors on
pt | Enjoyment of participation I ] | l
pf | Coping strategies in relation to pain I ] | |

Figure 4 : Exemple d’une liste de contréle qui résume le profil
fonctionnel d’un enfant ou d’un adolescent en utilisant I’«
ICF Core Set » commun court pour enfants et adolescents
atteints de PC de Schiariti et el. [6]

Au cours des dixdernieres années, les évaluations péri-
thérapeutiques adoptent la perspective de I'enfant
ou de sa famille de maniére explicite pour viser leur
participation a la décision thérapeutique (« patient
empowerment »).

Les organismes de financement, les groupes de défense
d’intérét et les groupes d’experts ont appelé a une
participation accrue de tous les patients, y compris
les jeunes atteints de troubles du développement, a
la prise de décision en matiére de soins de santé et a
la recherche dans ce domaine [9]. Dans certains pays,
I'introduction de mesures des résultats rapportées
par les patients (PROM) est méme obligatoire pour
améliorer la qualité des soins de santé.

Dansle « Core Set » de la CIF que nous avons mentionné
auparavant par exemple, que la qualité de vie liée a la
santé ne fait pas partie de la structure théorique. Elle
ne peut étre abordée que par les facteurs contextuels.

2.3 Examen clinique
L'évaluation clinique préopératoire doit inclure un
examen des anomalies motrices a chaque visite car la
maladie n’est pas immuable. Il convient de procéder
a un examen neurologique complet et d’examiner
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en détail la fonction motrice en termes de force, de
tonus et de réflexes, y compris les réflexes primitifs, en
prétant attention auxsignes positifs et négatifs associés
aux lésions des neurones moteurs supérieurs.

Il est important d’étre systématique et reproductible
pour permettre un suivi coordonné des patients [10].
Cet examen clinique inclue les membres inférieurs
[11], mais examinera également le bassin, le tronc et
la posture générale du patient. Une échelle qui guide
cet examen et permettra ainsi d’étre systématique et
homogéne peut étre trés utile.

La mesure de l'alignement et de I'amplitude des
mouvements de la colonne vertébrale (SAROMM)
[12,13] a été développée a l'origine comme un
instrument discriminatoire et prédictif pour obtenirune
estimation globale deslimitations de I'alighement et de
I'amplitude des mouvements. Ensuite son utilisation a
été étendue pour guider les thérapeutiques et évaluer
les résultats de la prise en charge.

Cet examen clinique sera complété par une évaluation
de la spasticité, soit par I'échelle d’Ashworth plus
simple et rapide, soit parI’évaluation selon Tardieu plus
complexe, et du controle moteur sélectif.

L’Echelle d’Ashworth modifiée (MAS) est utilisée pour
évaluer la spasticité chez les personnes atteintes de
PC. Elle mesure la résistance au mouvement passif
d’'un muscle, avec des scores allant de 0 (aucune
augmentation du tonus) a 4 (membre rigide en flexion
ou en extension). LU'évaluation du contréle moteur
sélectif (SMCA) est utilisée pour évaluer le controle
sélectif de la motricité. Elle évalue la capacité de
I'enfant aisoler et a contréler des groupes musculaires
individuels dans différentes positions et mouvements.
Ces échelles d’évaluation clinique peuvent étre utiles
pour guider la prise de décision chirurgicale et mesurer
les résultats apres une opération chez les personnes
atteintes de paralysie cérébrale. Cependant, il est
important de noter que ces échelles ne sont pas les
seuls facteurs a prendre en compte dans la pratique
chirurgicale et que les décisions de traitement doivent
étre prises sur une base individuelle en fonction d’une
évaluation compléte de I'état du patient.

2.4 Evaluation fonctionnelle et de la qualité de vie
Une forte relation a été rapportée entre le pronostic
favorabledelachirurgie fonctionnelleetl’age del’'enfant
au moment de l'intervention : plus le fonctionnement
estbon plus le fonctionnement est bon, plus la chirurgie
est nécessaire tot pour optimiser leur développement
moteur. En outre, les études montrent I'effet bénéfique
de la chirurgie multisite sur I'enfant atteint de PC [14—
16].

Une évaluation globale de la motricité sera la base pour

estimer les acquisitions motrices globales de I'enfant,
ainsi que son potentiel d'amélioration fonctionnelle
par la chirurgie. Le Gold Standard est le Gross Motor
Function Measure (GMFM ou Evaluation Motrice
Fonctionnelle Globale (EMFG) en frangais) [17].
Cette évaluation permet de différencier les patients
a potentiel de marche autonome de ceux avec une
marche dépendante d’aides techniques. Ceci est plus
particulierement important pour les patients PC du
niveau GMFCS 3. Avec le méme type de déformation
ces patients peuvent avoir soit un bon potentiel
fonctionnel, ayant un trés bon controle du bassin et
du tronc (Scores GMFM A-C), soit uniquement des
objectifs de stabilisation fonctionnelle avec marche
dépendante en cas de controle proximal difficile [18].

Ensuite il existe plusieurs échelles d’évaluation
couramment utilisées dans la pratique chirurgicale
pour évaluer les patients atteints de paralysie cérébrale.

2.4.1 Functional Mobility Scale (FMS) [19]

Le FMS est une mesure évaluative de la mobilité
fonctionnelle chez les enfants atteints de PC agés de
42a18ans.

Le FMS quantifie la mobilité fonctionnelle, qui est
un aspect clé des domaines de l'activité et de la
participation de la Classification internationale du
fonctionnement, du handicap et de la santé (figure 5.
Selon cette classification, I'activité est conceptualisée
comme « I'exécution d’une tache ou d’une action par
unindividu « et la participation est « I'implication dans
des situations de la vie «. La mobilité fonctionnelle
permet aux enfants atteints de paralysie cérébrale de se
déplacer a la maison, a I’école et dans la communauté
afin de pouvoir participer a la vie familiale et sociale.
Une caractéristique unique du FMS est la capacité de
distinguer les différents dispositifs d’aide technique
utilisés par les enfants a la maison, a I'école et dans
la communauté au sens large. Les appareils d’aide
technique vont des déambulateurs et des béquilles
aux fauteuils roulants. Le FMS mesure la performance,
c'est-a-dire ce que I'enfant «fait» dansles circonstances
habituelles de la vie quotidienne. Cette mesure differe
de celle des capacités, qui quantifie ce que I'enfant
«peut faire» dans une situation définie, différente de la
vieréelle, ladifférence étant doncbasée sur le contexte.
Des études ont montré que les performances peuvent
différer des capacités réelles chez le méme enfant et
dans différents contextes environnementaux.

Le FMS fait la distinction entre les dispositifs d’aide
technique utilisés par le méme enfant atteint de
paralysie cérébrale pour permettre une mobilité
fonctionnelle dans divers environnements.
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Rating @

Independent on all surfaces:

Rating @

®_— Uses crutches:

Does not use any walking aids

or need any help from another

person when walking over all J
surfaces including uneven ground,

curbs etc., and in a crowded

environment.

Rating @

Independent on level surfaces:

Without help from another person.

Raling@

Uses a walker or frame:

Does not use walking aids or need help from Without help from another person.

another person. *Requires a rail for stairs.

“If uses fumiture, walls, fences, shop fronts for ' 2
support, please use 4 as appropriate description. =

Rating @ Rating @

Uses sticks (one or two): Uses wheelchair:

Without help from another person. May stand for transfers, may

do some stepping supported by
another person or using a
walker/frame.

Rating Crawiing:
Child crawis for mobility at home (5m).
Rating N = does not apply:
For example, child does not complete
the distance (500m).

Figure 5: Functional Mobility Scale (FMS) adapté de Harvey
etal. [19]

Rating: select the number

Walking distance (from 1-6) which best
describes current function

5 metres (yards)

50 metres (yards)

500 metres (yards)

2.4.2 Pediatric Outcomes Data Collection Instrument
(PODCI) [20]

Le Pediatric Outcomes Data Collection Instrument
(PODCI) est un outil d’évaluation fonctionnelle utilisé
pour mesurer I'état de santé, la qualité de vie et les
résultats fonctionnels des enfants atteints de divers
problémes de santé, dont la paralysie cérébrale.

Le groupe de troubles neurologiques qui affectent le
mouvement, la posture et la coordination musculaire
delaparalysie cérébrale peut avoir unimpact significatif
sur les capacités fonctionnelles et la qualité de vie d'un
enfant. L'utilisation du PODCI peut aiderles cliniciens et
les chercheurs a évaluer I'impact surle fonctionnement
physique, émotionnel et social d’'un enfant, ainsi que
I'efficacité desinterventions, y comprislesinterventions
chirurgicales.

Le PODCI se compose de plusieurs domaines,
notamment :

- le membre supérieur et la fonction physique

- Sports et fonction physique

- Transfert et mobilité de base

- Douleur et confort

- Bonheur et satisfaction

- Fonctionnement avec les pairs et fonction sociale

- Fonctionnement global

Chaque domaine est noté sur une échelle de 0 a
100, les scores les plus élevés indiquant un meilleur
fonctionnement et une meilleure qualité de vie.
L'utilisation du PODCI dans la recherche et la pratique
clinique sur la PC peut fournir des informations
précieuses pour améliorer les soins et les résultats des
enfants atteints de cette maladie.

1. Ne peut faire aucun pas quelles que soient les conditions.

2. Peut faire quelques pas avec I'aide d’une tierce personne. Ne supporte pas completement le poids
du corps sur les pieds. Ne marche pas de fagon réguliere.

3. Marche pendant les séances de rééducation mais non pour les déplacements habituels a I'intérieur
du domicile. Nécessite habituellement I'aide d'une tierce personne.

4. Marche a I'intérieur du domicile mais lentement. N'utilise pas la marche comme mode de déplace-
ment préférentiel au domicile (marche essentiellement de rééducation).

5. Marche plus de 4,5 jusqu'a 15 métres mais uniquement  I'intérieur du domicile ou de I'école (la
marche a I'intérieur du domicile est le mode de déplacement habituel).

6. Marche plus de 4,5 jusqu'a 15 métres a I'extérieur de la maison mais utilise habituellement un fau-
teuil roulant ou une poussette pour les déplacements en ville ou dans les espaces encombrés.

7. Marche a l'extérieur de la maison, pour se déplacer en ville, mais seulement sur les terrains plats
(ne peut négocier les trottoirs, les terrains irréguliers et les escaliers qu'avec I'aide d’une tierce personne).
8. Marche  l'extérieur de la maison, pour se déplacer en ville, est capable de négocier les trottoirs et
terrains irréguliers en plus des terrains plats, mais nécessite habituellement une aide a minima ou la
supervision d'une tierce personne par sécurité.

9. Marche  I'extérieur de la maison, pour se déplacer en ville, se déplace facilement sur terrains plats,
trottoirs et terrains irréguliers mais a de la difficulté ou nécessite une aide minime pour courir et/ou
grimper les escaliers.

10. Marche a l'extérieur de la maison, pour se déplacer en ville. Marche, court, grimpe sur terrains
réguliers et irréguliers, sans difficulté ni aide.

Si on hésite entre deux cotations, on choisit la cotation inférieure.

Figure 6: Echelle de Marche a 10 niveaux de Gillette

2.4.3. Mobility Questionnaire (MobQues) [22]

Il st congu pour mesurer les limitations de la mobilité
chez les enfants atteints de PC, telles qu’elles sont
évaluées par leurs parents. Le MobQues vise a évaluer
de maniére exhaustive les limitations de mobilité qu’un
enfant connait dans la vie de tous les jours et a couvrir
un large éventail de sévérité dans les limitations de
mobilité.

Cela signifie que pour garantir la détection d’un
véritable changement dans la limitation de la mobilité,
la différence entre deux mesures doit étre d’au moins
14 (sur une échelle de 0a 100) lorsque le questionnaire
MobQues est rempli par le méme parent et d’au moins
25 lorsqu’il est rempli par des parents différents.
Ces valeurs sont assez élevées, ce qui rend difficile
I’évaluation des changements dans les limitations de
mobilité des enfants individuels, en particulier lorsque
le questionnaire MobQues est rempli par des parents
différents. Toutefois, pour une application a un groupe
d’enfants (par exemple a des fins de recherche), des
différences moinsimportantes peuvent étre détectées.
Le MobQues évalue les difficultés déclarées par les
personnes quis’occupent des enfants dans leur propre
environnement (a la maison).

Le MobQues est congu pour étre complet et spécifique
a la mobilité et, en outre, il mesure les limitations de
mobilité selon la définition la plus récente de la CIF.
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Enoutre, le MobQues est un rapport des parents, ce qui
présente I'avantage de ne pas représenter une charge
pour I'enfant.

Pour évaluer les limitations de la mobilité des enfants
atteints de PC au fil du temps, il est conseillé que le
méme parent remplisse le questionnaire MobQues a
chaque fois. Dans les études futures, la validité et la
réactivité du MobQues doivent étre examinées afin de
s’assurer qu’il permet de détecter des changements
cliniquement pertinents dans le temps en ce qui
concerne les limitations de la mobilité des enfants
atteints de PC.

2.4.4 Functional Independence Measure for Children
(WeeFIM) [23]

Lamesure del'indépendance fonctionnelle des enfants
(WeeFIM) est un outil d’évaluation fonctionnelle
utilisé pour évaluer les capacités fonctionnelles des
enfants atteints de diverses pathologies, dont la
paralysie cérébrale. La WeeFIM mesure le niveau
d’indépendance d’un enfant dans 'accomplissement
d’activités quotidiennes de base, telles que les soins
personnels, la mobilité et la communication.

La paralysie cérébrale est un trouble neurologique qui
peut affecter la capacité d’un enfant a effectuer ces
activités de base de maniéreindépendante. Le WeeFIM
peut aider les cliniciens et les chercheurs a évaluer
le niveau de déficience fonctionnelle et a mesurer
I'évolution de la capacité fonctionnelle au fil du temps.
Le WeeFIM se compose de 18 items qui sont notés sur
une échellede 1a7,lesscoreslesplus élevésindiquant
une plus grande indépendance.

Lesitems du WeeFIM couvrent une gamme de capacités
fonctionnelles, y compris les soins personnels (par
exemple, manger, faire sa toilette), la mobilité (par
exemple, marcher, se déplacer) et la communication
(par exemple, comprendre et utiliser le langage).
L'utilisation du WeeFIM dans la recherche et la pratique
clinique sur la paralysie cérébrale peut fournir des
informations précieuses pour élaborer des plans de
traitement individualisés et mesurer |'efficacité des
interventions, y compris les interventions chirurgicales,
dans I'amélioration des capacités fonctionnelles et
de la qualité de vie des enfants atteints de paralysie
cérébrale.

2.4.4 Pediatric Evaluation of Disability Inventory (PEDI) [24]
Le Pediatric Evaluation of Disability Inventory (PEDI) est
un outil d’évaluation fonctionnelle utilisé pour évaluer
les capacités fonctionnelles et I'indépendance des
enfants souffrant de divers handicaps, dont la paralysie
cérébrale.

L'utilisation du PEDI peut aider les cliniciens et

les chercheurs a mesurer le niveau de déficience
fonctionnelle et a suivre I'évolution de la capacité
fonctionnelle au fil du temps. Le PEDI évalue les
performances de I'enfant dans trois domaines : les soins
personnels, la mobilité et la fonction sociale.

Le domaine des soins personnels évalue la capacité de
I'enfant a effectuer des activités de soins personnels de
base, telles que se nourrir, s’habiller et faire sa toilette.
Le domaine de la mobilité évalue la capacité de I'enfant
a se déplacer et a effectuer des activités quotidiennes,
comme se lever du lit, marcher et monter les escaliers.
Le domaine de la fonction sociale évalue la capacité de
I'enfant a interagir avec les autres et a participer a des
activités sociales.

Le PEDI fournit des informations précieuses pour
élaborer des plans de traitement individualisés, fixer
des objectifs fonctionnels et mesurer I'efficacité des
interventions, y compris desinterventionschirurgicales,
pouraméliorer les capacités fonctionnelles et la qualité
de vie des enfants atteints de PC. Il s’agit d’un outil
complet qui peut fournir une évaluation détaillée des
capacités fonctionnelles de I'enfant et de ses points
forts et faibles, ce qui permet d’orienter la prise de
décision clinique et d’optimiser les résultats.

2.4.5 Goal Attainment Scaling (GAS) [25,26]

Le Goal AttainmentScaling (GAS) estun outild’évaluation
fonctionnelle utilisé pour mesurer les progrés d’un
enfant vers des objectifs fonctionnels spécifiques
adaptés a ses besoins et capacités individuels. Le GAS
est un outil flexible et individualisé qui peut étre utilisé
pour les enfants atteints de diverses pathologies, dont
la paralysie cérébrale.

L'utilisation du GAS peut aider les cliniciens et les
chercheurs a fixer des objectifs personnalisés et
significatifs pour I'enfant, et a mesurer les progres
accomplis dans la réalisation de ces objectifs au fil du
temps. Les objectifs sont fixés en collaboration entre
le clinicien, I'enfant et la famille, et sont basés sur les
points forts, les intéréts et les besoins de I'enfant.

Le GAS consiste a évaluer le niveau de réalisation de
I'enfant pour chaque objectif a I'aide d’'une échelle de
cinq points. L'échelle va de -2 (moins que les progrés
attendus) a +2 (plus que les progrés attendus), 0
indiquant que l'objectif a été entierement atteint. Le
GASfournit desinformations précieuses pour élaborer
desplansdetraitementindividualisés, fixer des objectifs
fonctionnels et mesurer I'efficacité des interventions, y
compris chirurgicales.

L'utilisation du GAS dans la recherche et la pratique
clinique sur la paralysie cérébrale peut contribuer a
optimiser les soins et a améliorer les résultats en se
concentrant sur des objectifs significatifs et réalisables,
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adaptésaux besoins et aux capacités de I'enfant. Il s’agit
d’unoutilutile pourévaluer 'efficacité desinterventions
et pour suivre les progres au fil du temps.

2.4.6 Gait Outcomes Assessment List (GOAL™) [27]

Le Gait Outcomes Assessment List (GOAL™) est une
mesure des résultats rapportés par les patients pour
les enfants ambulatoires PC. Ces enfants sont soumis
a de nombreux types d’interventions, notamment la
physiothérapie, les orthéeses, la gestion de la spasticité
et la chirurgie orthopédique, afin de préserver ou
d’améliorer la fonction liée a la marche. Bien qu’un
certain nombre de mesures soient actuellement
utilisées pour évaluer les résultats de la marche chez
les enfants atteints de PC, aucune d’entre elles ne tient
compte de I'ensemble des priorités et des objectifs
de ces enfants ou de leurs parents. Les éléments du
GOALsontissus d’un processus itératif comprenant des
entretiens avec des enfants PC et leurs parents. lls ont
été finalisés a la suite d’une enquéte menée aupres de
professionnels de la santé de différentes disciplines qui
interagissent avec des enfants PC. Le GOAL comprend
48 éléments répartis sur 7 sous-échelles et couvre
tous les domaines de la Classification internationale
du fonctionnement, du handicap et de la santé (CIF)
(figure 7).

Probléme de santé
Paralysie cérébrale; Membre
rieur

inférie

l
| |

Fonctions organiques et
structures ar i

Fonction de marche, douleurs et
inconfort, fatigue

Participation

! v

Facteurs environnementaux
Utilisation d'orthése ou d'aide &
Iambulation

Facteurs personnels
Appréciation de soi

Figure 7: Les domaines de la Gait Outcomes Assessment
List, selon la structure de la Classification internationale du
fonctionnement, du handicap et de la santé, adaptée de [27]

2.4.7 Caregiver Priorities and Child Health Index of Life with
Disabilities (CPCHILD)

Le Caregiver Priorities and Child Health Index of Life
with Disabilities (CPCHILD) est un outil d’évaluation
fonctionnelle utilisé pour évaluer la qualité devieliéea
lasanté (QVLS) d’enfants souffrant de divers handicaps,
dont la PC. Le CPCHILD est une mesure des résultats
rapportés par les soignants qui évalue I'importance et
I'impact de 35 domaines de la santé et des fonctions
qguotidiennes sur la QVLS de I'enfant.

La paralysie cérébrale est un trouble neurologique qui
peut affecter les fonctions physiques et cognitives de
I'enfant. L'utilisation du CPCHILD peut aider lescliniciens
et les chercheurs a comprendre les domaines de la
santé et des fonctions quotidiennes qui sont les plus
importants pour I'enfant et sa famille, et a mesurer les
changements dansla QVLS au fildu temps. Le CPCHILD
mesure cing domaines de la santé : physique, social,
émotionnel, cognitif et communication.

Le CPCHILD est rempli par le soignant principal de
I'enfant, qui évalue I'importance et la difficulté de
chacun des 35 domaines. Le CPCHILD fournit des
informations précieuses pour élaborer des plans
de traitement individualisés, fixer des objectifs
fonctionnels et mesurer I'efficacité desinterventions, y
compris desinterventions chirurgicales, pour améliorer
la QVLS de I'enfant.

L'utilisation du CPCHILD dans la recherche sur la
paralysie cérébrale et la pratique clinique peut fournir
des informations importantes pour optimiser les soins
et améliorer la qualité de vie des enfants atteints de
paralysie cérébrale et de leurs familles.

Ces échelles sont utilisées pour évaluer le niveau de
déficience, d’incapacité et de fonction des enfants
atteints de PC, ce qui peut guider la prise de décision
chirurgicale et mesurer les résultats postopératoires. Le
choix de I'échelle d’évaluation appropriée dépend des
objectifs et des besoins spécifiques de chaque patient.
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AQM EN PROVINCE...

BENOIT DE BILLY*, CAROLINE PECHIN*, JULIEN BEVALOT**, JEREMIE NALLET*

Consultation multi disciplinaire du handicap de I'enfant, CHU Besangon

1. Introduction

La question de la place de 'AQM dans un service, méme
CHU, en province, qui ne dispose pas de ce type de
laboratoire, mérite d’étre posée.

Lavantage d’atteindre la fin de carriére est d’avoir vécu
I'arrivée de cette révolution et de tout ce qu’elle a pu
apporter a la prise en charge des enfants handicapés.
Sans remonter a des périodes trop anciennes, la
chirurgie de l'enfant spastique est une héritiére
des chirurgies qui était faites plus dans le cadre des
poliomyélites antérieures aigles.

Cette chirurgie essentiellement faite de ténotomies
et d’arthrodeses a été appliquée a I'enfant spastique.
Quelques erreurs majeures ont été commises a
I'époque.

Le quotidien d’un enfant qui passait entre les mains
d’un chirurgien spécialisé en Neuro- orthopédie, été
fait de chirurgies multiples réparties sur plusieurs
années.

Le temps qu’il passait entre les services de chirurgie
etderééducation n’était évidemment pas négligeable.
L'arrivée de laboratoires d’Analyses de la Marche (AQM)
apermisde changerradicalementlavision que I'on avait
de I'examen clinique un peu frustre et a pu réconcilier
les chirurgiens orthopédistes et les rééducateurs.

Il'y a eu bien sr des tentatives fantasmées ou I'on a
imaginé ces laboratoires comme des engins magiques
qui permettaient d’envoyer un enfant marchant et de
ressortir avec une analyse exhaustive des différentes
forces, des rétractions musculo-tendineuses et des
déformations orthopédiques. Il y a eu une tentation
a penser que ce laboratoire magique allait donner des
indications opératoires et thérapeutiques rapidement.
Ses fantasmes ont été gommés pour revenir a une
vision plus sage.

2. Deux questions dans le cadre d’une
activité de CHU sans le plateau technique
de I’Analyse de la Marche sont encore a
débattre.

- Peut-on se former en Neuro-orthopédie et

* Chirurgien orthopédiste pédiatrique
** MPR

prétendre opérer des enfants sans étre passé par une
familiarisation avec 'AQM ?

- Peut-on, al’heureactuelle, avoir un travail satisfaisant
aupres d’enfants handicapés sans avoir recours
systématiquement a un laboratoire d’AQM ?

2.1. La réponse est la premiere question est simple et
unanime. C’est un NON formel.

LAQM est a la base du développement de chirurgie
multisites, a la base de la chirurgie unique grace a la
compréhension de la déformation enintégrant tousles
étages, y compris au supérieur.

La multiplication des diplémes universitaires
complémentaires de I'enseignement du DES prouve
bien la nécessité de diffuser cette formation et il est a
I’'heure actuelleimpensable de ne pas étre passé par ces
enseignements pour prétendre participer activementa
une consultation multidisciplinaire.

2.2. Laréponse a la deuxieme question est plus complexe
et plus délicate.

D’emblée on peut dire que I'absence de laboratoire
d’AQM dans nos structures provinciales n’est pas
une volonté, mais un manque de moyens lié au co(t
exorbitant d’investissement et de fonctionnement
pour ses structures.

Un laboratoire exclusivement destiné a l'enfant
spastique ne se congoit pas eu égard a I'importance
du nombre d’enfants que nous aurions a analyser et
partager le laboratoire avec d’autres types d’activité
n’est pas a la portée de tous les CHU de province.

2.3. Nous pensons bien sir qu’il est tout a fait possible
d’avoir une activité importante en Neuro- orthopédie
sans avoir recours systématiquement a 'AQM. Il s'agit
méme dans la majorité des services d’orthopédie
pédiatrique de province, d’une activité importante ala
fois intellectuellement et numériquement.
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Cette activité en revanche, n’est possible qu’a deux
conditions :

- Lapremiére estenréponse alaquestion précédente
: il est donc fondamental d’avoir une formation
complémentaire et une expérience supplémentaire qui
passe par la fréquentation initiale de ces laboratoires.
- La deuxiéme, qui peut paraitre maintenant une
évidence pour les jeunes générations, mais qui est le
fruit d’un d’'une longue progression, est I'existence de
consultations multidisciplinaires qui sont maintenant
incontournables. Ces consultations spécifiques doivent
intégrer, en plus des spécialités médicales, tous les
intervenants paramédicaux qui encadrent I'enfant.
La confrontation et I'enseignement réciproque des
différentes approches et compétences accélerent la
progression de chacun et garantissent une prise en
charge optimale et actualisée a chaque patient.

2.4. |l faut en revanche étes conscients de ce que 'on
perd en étant coupés des laboratoires d/AQM.
Nous voyons trois lacunes dont |l faut étre conscient :

2.4.1. Difficultés dans certaines indications

Il s’agit de situations rares ou I'analyse attentive de la
marche, 'examen clinique passif et actif, I'intégration
des résultats des traitements de la spasticité ne
suffisent pas a prendre une décision sur une chirurgie
qui potentiellement pourrait dégrader I'état de la
marche de I'enfant.

La réponse a cette carence est relativement simple,
il faut savoir prendre contact avec des collegues
possédant I'équipement pour, dans des situations
exceptionnelles, demander un deuxiéme avis, sachant
gue dans ce domaine l'acte opératoire potentiel est de
moindre valeur que l'acte intellectuel qui précéde a sa
décision.

2.4.2. Difficultés d’évaluation des résultats

I’Evaluation des résultats chez I'enfant marchand est
grossierement relativement simple des lors que I'on
s’intéresse au périmetre de marche, alaconsommation
del’énergie et lafatigabilité et ala satisfaction del'enfant
et de son entourage qui sont quelques fois discordants
par rapport a la satisfaction de I'équipe soignante...
L'absence d’évaluation objective des résultats est,
en revanche, tres pénalisant pour toute forme de
publication, surtout si 'on s’intéresse aux publications
internationales dont les exigences sont maintenant de
plus en plus hautes.

2.4.3. Carence de recherche
Malgré la compétence supposée de I'équipe, la
meilleure volonté et I'investissement de chacun il est

délicat d’envisager des programmes de recherche
ambitieux sans ce laboratoire. [ n’y a malheureusement
a cet égard que peu d’alternatives.

La encore la collaboration a un échelon régional,
interrégional ou national est nécessaire pour pallier
cet obstacle.

3. Conclusion

LAQM est aI’évidence un outilindispensable. Son co(it,
sa consommation en personnel et ces indications font
gu’il estillusoire de vouloir multiplier ces outils a l'infini
dans chaque ville de CHU.

Il est en revanche indispensable que ces plateformes
soient accessibles a tous pour la formation, pour
certaines indications et pour des programmes ciblés
d’évaluation et de recherche. Seul le travail en réseau
peut répondre a ces exigences.

Enfin, méme si on ne peut pas avoir I'ensemble du
laboratoire, il est quand méme possible, pour pallier
touteslescarencesquel’'onaénumérées, de développer
un enregistrement vidéo de bonne qualité pré et post
opératoire chez les enfants coopératifs marchants
pour avoir malgré tout une idée un peu plus objective
des résultats et pour pouvoir faire un enseignement
minimal vis-a-vis des internes que nous encadrons.
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STRATEGIE PLURIDISCIPLINAIRE
THERAPEUTIQUE CHEZ UENFANT PC

K. PATTE ', N. KHOURI?

1: Institut Saint Pierre 371 avenue de I'évéché de Maguelone 34250 PALAVAS
2 : Hopital Necker-Enfants Malades - AP-HP 149 Rue de Sévres, 75015 Paris

Résumer les stratégies pluridisciplinaires
thérapeutiques chez 'enfant PC n’est pas aisé car elles
recouvrent de nombreuses situations cliniques.

1. Les recommandations de la HAS Rééducation et
réadaptation de la fonction motrice de I'appareil
locomoteur des personnes diagnostiquées de paralysie
cérébrale rappellent (1):

«Laparalysiecérébrale peutsedécomposerendifférents
tableaux cliniques définis selon la classification du
Surveillance of Cerebral Palsy in Europe (2) :

e Topographie de l'atteinte : formes unilatérales
(monoplégie/parésie, hémiplégie/parésie),

e Formes bilatérales (diplégie/parésie, triplégie/
parésie, quadriplégie/parésie)

e Sémiologie clinique : spastique, dyskinétique,
ataxique ou mixte

e Niveau moteur : basé sur le systéme de classification
de la fonction motrice globale (Gross Motor Function
Classification System-GMFCS) s’adressant a la motricité
globale et les paramétres de la déambulation tels que
lavitesse de marche, I'asymétrie de longueur de pas ou
de fréquence ou la force de propulsion.

Le Gross Motor Function Classification System (GMFCS)
(3) est I'une des deux classifications de référence
pour classer les enfants diagnostiqués de paralysie
cérébrale selon 5 catégories de capacités de maintien
postural et de déplacements. Le stade 1 est le plus léger
(déambulation sans difficulté) et le stade 5 le plus lourd
(indépendance possible grace a I'aide d’un tiers).

La deuxieéme classification motrice de référence se
focalisant sur la motricité spécifiqgue du membre
supérieur est le Manual Ability Classification System
(MACS). Elle a été développée pour catégoriser les
enfants en fonction de leur capacité a utiliser leurs
mains et a manipuler des objets (4). Ces capacités
mobilisées durant les activités quotidiennes sont
classées en 5 niveaux.

Ces troubles de la fonction motrice peuvent étre
subdivisésen:

e Primairesliésalalésion cérébrale précoce: faiblesse
musculaire, défaut de sélectivité de la commande,
spasticité, dystonie, mouvements anormaux

e Secondaires : conséquences de la |ésion cérébrale

précoce sur le systeme musculo-squelettique
en croissance, telles que des hypo-extensibilités
musculaires, déformations architecturales (troubles
torsionnels osseux, déformation en valgus, varus de
certaines articulations, etc.), troubles de la statique
rachidienne, etc..

e Tertiaires : compensations mises en place afin de
maintenir au mieux les capacités et I'indépendance
malgré les troubles primaires et secondaires (exemple
: fauchage proximal en cas de pied équin).

La stabilité des trajectoires de la fonction motrice
globale varie entre les 5 niveaux du GMFCS au fil du
temps. Les auteurs n‘ont rapporté aucune baisse de
la moyenne des scores obtenus au GMFCS chez les
enfants évaluésinitialementauxniveaux 1 et 2. Pourles
enfants avec un niveaude 3a5, lamoyenne des scores
obtenus au GMFCS avait tendance a décliner a mesure
que ces adolescents devenaient de jeunes adultes. Ces
résultats, ainsi que ceux de Palisano et al., indiquent
que les enfants et les adolescents des niveaux 3a 5
risquent une dégradation de la fonction motrice, avec
une baisse plus importante pour ceux du niveau4 (5,6).
»

2. Le couple médico chirurgical dans la prise en soin
de I'enfant paralysé cérébral est d’'une importance
cruciale. De nombreux écrits et présentations qui ont
été déployés dans la littérature et les congres en ont
précisé I'importance. Afin que la pluridisciplinarité
apporte sa richesse, il faut toutefois en organiser les
contours.

Un méme lieu, méme bureau, méme heure permet de
délivrer au patient et sa famille un discours conjoint
évitant les dissonances, méme si les avis peuvent étre
initialement « contraires ou discutés ».

Le médecin de MPR est le premier pivot permettant
de coordonner les traitements en lien avec les
paramédicaux, I'appareillage, les techniques de
traitement de la spasticité (toxine, bloc neurologiques,
etc...)

Lintroduction si possible « précoce » de la présence du
chirurgien orthopédiste pédiatre permet au patient de
lier une alliance d’autant plus nécessaire que le geste
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n’est pas vital mais fonctionnel et doit étre guidé par
différents niveaux de besoins :

- Restauration mobilité,

- Amélioration fonctionnelle, notamment de la
marche,

- Gestes protecteurs de déformations orthopédiques,
- Gestesaméliorantla qualité devie, le nursing et l'aide
aux aidants.

L'avis des collégues neurochirurgiens peut étre associé,
soit dans le traitement précoce de la spasticité ou au
contraire dans les formes sévéres de contractures
musculaires ne répondant pas ou plus aux traitements
séquentiels.

2.1. Parametres décisionnels :

2.1.1. Les gestes orthopédiques chirurgicaux sont
proposés, dansl’idéal, lorsque la croissance est avancée
afin de diminuer le risque de récidive chez les patients
marchants ...mais pas toujours, car les choix doivent
étre dictés par les risques encourus a ne pas faire le
geste chirurgical. Cela est particulierement vrai chez le
patient non marchant pour lequel I'enjeu de la hanche
et du socle pelvien est essentiel et peut nécessiter des
gestes chirurgicaux précoces.

De méme, les patients marchant de la classe GMFCS
3/4 doivent étre particulierement surveillés car c’est
chez ces patients que peut changer le statut vers
I'amélioration ou la vers perte fonctionnelle. Chez
ces patients que des gestes précoces peuvent étre
nécessaires.

2.1.2. La notion de participation de I'enfant et de la
famille a la détermination des objectifs a atteindre est
primordiale afin d’obtenir la meilleur compréhension
et 'adhésion du patient. Au cours des deux derniéres
décennies, la participation de I'enfant et de I'entourage
a fait I'objet d’une attention croissante dans la
littérature comme critére principal d’évaluation de
I'efficacité de la rééducation et de la réadaptation.
Les questionnaires retrouvés dans la littérature pour
évaluer la participation des personnes diagnostiquées
de paralysie cérébrale sont (7) :

— Functional Independent Measure for Children
(WEE FIM) (8) : il s’agit d’'une évaluation sur 6 aspects
fonctionnels (soins personnels, contréle sphinctérien,
mobilité, locomotion, communication et conscience
du monde extérieur). Pour chaque item, un score
est attribué de 7 (complétement indépendant) a 1
(totalement assisté) ;

— Pediatric Evaluation of Disability Inventory (PEDI)
(9, 10) : c’est une évaluation de 3 dimensions
('indépendance, la mobilité et la socialisation) par le
clinicien ou par les parents;

— Canadian Occupational Performance Measure

(COPM) (11) ;

— Assessment of Preschool Children’s Participation
(APCP) (12,13);

— Child and Adolescent Scale of Participation (CASP)
(14);

— Child Engagement in Daily Life Measure (CEDL) (15);
—Frequency of Participation Questionnaire (FPQ) (16);
—Questionnaire of Young People’s Participation (QYPP)
(17);

— Young Children’s Participation and Environment
Measure (YC-PEM) (18) ;

— Life-H (19).

Pour la plupart de ces instruments, des propriétés
psychométriques suffisantes ont été retrouvées pour
au moins un aspect (fiabilité, validité ou réactivité)
(annexe 6). Cependant, aucuninstrumentn’amontré de
propriétés suffisantes pour toutes les psychométries.
Actuellement, le CEDL est le seul instrument qui a
montré une réactivité suffisante chez les enfants
diagnostiqués de paralysie cérébrale (20).
2.1.3.llestimportantde méme que le binbme médecin
/ chirurgien puisse mettre en balance les risques a faire
tel ou tel geste mais aussiles risque a ne pas les faire et
expliciter ces éléments aux familles.

Il est établi que lors de nos consultations, seules 30
a 40 % des informations que nous délivrons seront
réellement entendues. Il semble donc pertinent que
le patient et sa famille puisse étre vu plusieurs fois
avant la décision finale afin que les questions puissent
se structurer et les informations regues réellement
éclairées. Aussi la notion de consultation chirurgicale
ne doit pas étre proposée trop tardivement afin que ce
chemin d’élaboration puisse s’effectuer

3. Le projet thérapeutique :

Afin de définir le projet thérapeutique, il faut prendre
en compte les attentes du patient et déjouer les
éventuelles pensées magiques qui feraient avoir
des attentes inconsidérées, non réalistes et source
d’insatisfaction garantie post opératoire.

L'utilisation d’outils partagés avec les paramédicaux
comme le MCRO, la GAS permet de cerner les besoins
ressentis par le patient, sa famille. Il n’est pas rare
que lI'expression des attentes du patient et/ou de sa
famille soient recueillie de facon plus fluide par les
paramédicaux qui disposent plus de temps en contact
avec les patients. La concertation reste donc centrale
avant les prises de décision

Un accord entre les éléments sus - cités, les
contingences liées a la croissance et son cortége
de risques de déformations orthopédiques (ou de
récidive post opératoire a long terme) est nécessaire
avant de se lancer dans un projet ou la participation
active des protagonistes a la « grande traversée » que
représente une chirurgie multisites est primordiale afin
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de diminuer le plus possible les risques de « désertion en pleine mer »...

La notion de participation est de plus en plus mise en avant dans I'adhésion et les résultats des stratégies de
traitement en permettant le développement de processus d’auto-rééducation. |l importe que le patient et sa
famille soient plus « acteurs » de la prise en charge rééducative qui se déroule au long cours.
Laccompagnement a la parentalité participe a rassurer les parents, les sensibiliser, les former a la pathologie et
au handicap de leur enfant. Tout n’est pas joué d’avance : I'environnement et I'étayage extérieur reste central.
Une guidance peut s’avérer nécessaire afin que les patients ne tombent pas dans les mains de praticiens aux
techniques toujours plus onéreuses ...

Aussi, les recommandations de la HAS « rééducation et réadaptation de la fonction motrice de I'appareil
locomoteur des personnes diagnostiquées de paralysie cérébrale » (1) publiées en octobre 2021 ont permis, en
fonction de la littérature, de garder les interventions rééducatives par tranche d’age (2a 12 ans, de 12 a 18 ans
et chez 'adulte).

Le schéma synoptique ci-dessous (figure 1) schématise les relations nécessaires a la co-construction des objectifs
fonctionnelsderééducation /réadaptation enlien avecle projet devie. Une synthése a été réalisée des différentes
actions possibles en rééducation / réadaptation partranche d’age en fonction de la puissance méthodologique
des articles publiés et des avis d’experts (Figures 2 a 5).

Annexe 3. Parcours en rééducation et en réadaptation pour les enfants, adolescents et adultes diagnostiqués de paralysie
cérébrale recommandé par le groupe de travail
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Annexe 9. Synthése compléte des interventions en rééducation et en réadaptation pour les enfants de 2 a 12 ans
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Annexe 8. Synthese des interventions en rééducation et en réadaptation pour les enfants de 2 a 12 ans

Enfants?

Interventions en rééducation et en réadaptation Marchanis Non marcharts

FosoanhiE Topographie bilatérale

unilatérale (GMFCS -1, 2 0u 3) (GMFCS © 4 ou 5)
é é le
ions passives : é et postures passives diumes Grade B (contre)
ilisations passives : postures passives
Thérapies et celles selon Bobath Grade B (contre)
Renforcement musculaire Grade B
Exercices aérob it cardio-respiratoire a I'effort
Eercioes bast sinle I 1 : Figure 3
Entrainement a la marche _Grade A
i écifique a la marche arriére Grade B T
i a la marche sur tapis roulant Grade B |
Orthése cheville-pied pour déficit moteur du pied et de la cheville Grade B
Orthése cheville-pied pour dé ion avec équin ‘Grade A |

Thérapie par contrainte induite du

Version modifiée de la thérapie par inte induite du (mCIMT) Grade B

i intensif bi in-bras (HABIT) Grade A
e intensif bras incluant les (HABIT- Grade B
Activité i é
Activité physique |
Activités sportives

Rééducation robotisée et/ou informatisée
Jeux informatiques interactifs
Thérapie par réalité virtuelle

Rééducation basée sur d'autres entrées sensorielles

hérapie mi
Education thérapeutique du patient et de la famille
Annexe 11. Synthése compléte des interventions en rééducation et en réadaptation pour les adolescents de 12 a 18 ans

Programmes de rééducation et
réadaptation intensive
+ Version modifiée de la thérapie par

marche. * Orthése
* Intégration de Ia double cheville- contrainte induite du mouvement
ou multiple tache i 3 : P pied pour (mCIMT)
S B déficit *  Entrainement intensif bimanue!
moteur du main-bras (HABIT]
pied et de B« Entrainement intensif bimanuel
la cheville main-bras incluant les membres

inférieurs (HABIT-ILE)
Programme de rééducation
intensive incluant les principes de
I'apprentissage moteur

Principes généraux de
Rééducation/Réadaptation motrice (AE) Activith Physique Adaptes Flg ure 4

- Respecter la pudeur de la personne

- Ne pas étre source de douleur

- Informer de maniére accessible

- Prendre le temps de s'adapter aux besoins
du patient

- Elaborer des objectifs fonctionnels SMART*,
co-construits entre le patient/ses
proches/les professionnels, et dirigés vers le
mieux-étre et la participation

- Moduler le rythme (intensité, fréquence,

pauses)
- Organiser une coordination
pluridisciplinaire du parcours

Education thérapeutique du patient et de la famille
\ *  ETPindividualisée de
T'adolescent et de sa

famille/proches

* Thérapie par réalité
virtuelle

B

Annexe 10. Synthése des interventions en rééducation et en réadaptation pour les adolescents de 12 a 18 ans

Adolescents?®

Interventions en rééducation et en réadaptation
lon marchants

Topographie unilatérale Topographie bilatérale (Gmédg;c.h:n;sw 3) (gMFCS :40u5)

Rééducation et readaptation fonctionnelle conventionnelle

Mobili p: i é et postures passives diumes Grade B (contre)

Thérapit développ les et celles selon Bobath Grade B (contre)

Renforcement musculaire H

E aérobie ou rdi iratoire a f'effort Flg ure 5
basés sur le bi

Entrainement a la marche
Entrainement spécifique a la marche arriére
it a la marche sur tapis roulant
Orthése cheville-pied pour déficit moteur du pied et de la cheville Grade B
Orthese cheville-pied pour déambulation avec équin
Pr immes de rééducation et réadaptation intensive
Thérapie par contrainte induite du mouvement (CIMT)
Version modifiée de la thérapie par inte induite du mouvement (mCIMT)
Entrainement intensif bimanuel main-bras (HABIT)
Entrair intensif bi in-bras incluant les inféri (HABIT-ILE)
Activité physique adaptée
Activité physique T
Balnéothérapie
_Hippothérapie Grade:H
Rééducation robotisée et/ou informatisée
Jeux informatiques interactifs

Thérapie par réalité virtuelle
Rééducation basée sur d’autres entrées sensorielles
Thérapie miroir iée a des ices de renfc lai

Education thérapeutique du patient et de la famille
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Outre les mesures rééducatives et d’appareillage,
I'arsenalthérapeutique s’est doté depuisde nombreuses
années de l'utilisation de la toxine botulinique
permettant une action précoce sur la spasticité afin
de diminuer les conséquences secondaires voire
tertiaires qui ne vont pas manquer de survenir durant
la croissance. L'objectifs principal de la MPR est d’offrir
la meilleure autonomie possible pour chaque enfant
par I'amélioration de sa motricité, de sa mobilité, de
son confort et sa qualité de vie.

L'appareillage intervient comme support de
mobilité mais aussi comme tuteur luttant contre les
déformations. Veilleraune bonne adéquation de celui-
ci avec le patient et de vérifier I'labsence de contexte
douloureux est primordial dans l'acceptation de cette
contrainte.

4.Le développement de séjour d’induction avec
augmentation plus intensive des soins de rééducations
basés sur les objectifs fonctionnels fait partieintégrante
dutraitement del’enfant PC. La chirurgie orthopédique
est proposée en réponse aux anomalies secondaires. Le
choix desindications et 'ampleur des gestes a réaliser,
la définition comme « bon candidat » du patient ainsi
gue le bon moment restent les difficultés principales.
Elle doit prendre en compte les aspects biomécaniques
de la marche (chez le PC marchant) t envisager le
traitement dans le respect des rythmes psycho - social
et scolaire de I'enfant. Lenfant devra passer de longs
mois en centre de rééducation en post opératoire
dans le cas d’une chirurgie multisites. Tout au long du
parcours et de la chaine de décision, le patient et sa
famille devront étre impliqués dans les décisions et
informés des résultats qui peuvent étre attendus. (22)
Dans ce but I'organisation d’un séjour de rééducation
préopératoire d’évaluation dans le centre qui prendra
en charge le patient en postopératoire est fortement
conseillé. Assumer les décisions thérapeutiques
nécessite de prendre en compte g l'avant et I'aprés
chirurgie.

Ce séjour permettra :

e D’évaluer les troubles associés a l'atteinte motrice
(sensorielle, cognitives, épilepsie, troubles du
comportement ) qui pourraient interférer avec le
programme chirurgical et si possible les traiter en
amont quand cela est possible,

e De mettre le jeune patient en situation de charge
rééducative importante et de mesurer sa capacité a
tolérer les contraintes et sa participation optimale,

e De bien redéfinir avec lui les buts de la chirurgie
et de mieux cerner ses attentes avec l'aide de tous
les paramédicaux qui peuvent étre dépositaires des
paroles ou des inquiétudes qui ne sont parfois pas
exprimées aux médecins ou aux chirurgiens : une
évaluation psychologique est souvent proposée afin

d’aider a I'élaboration et |a projection dans le projet,

e De réaliser des bilans structurés avec les
kinésithérapeutes et ergothérapeute, entre autres,
relevant les données anatomiques (amplitudes, force,
spasticité ) et fonctionnelles.

Les classifications GMFSC et MACS permettent de
classer les scores moteurs.

Les bilans dédiées au membre supérieur recouvrent
les amplitudes, I'étude de la sensibilité, de la dextérité,
de la force et de la spasticité, des composantes uni ou
biannuelle, et en situation écologique avec la AHA

e De compléter les examens complémentaires :
radiographies, scanner de mesure des torsions,

e De réaliser une analyse quantifiée de la marche, si
possible en organisant une RCP car ces outils délivrent
une grande quantité d’informations qui nécessitent
une analyse rigoureuse ou tout au moins une analyse
surunvidéogramme, un EMG dynamique, ou sur tapis
baro-podométrique, untestde 6 minutes. 'Edingburgh
Visual Gait Analysis est largement utilisé ( 28),

e D’anticiper les éventuelles complications
postopératoires chez les patients non marchants les
plus lourdement poly pathologiques : (23)

o Equilibration du traitement de I'épilepsie,

o Troubles de déglutition pouvant étre majorés parune
posture couchée prolongée en postopératoire,

o Etat nutritionnel limite sans gastrostomie avec des
signes de dénutrition déja présents qui ne manqueront
pas de s’aggraver en post opératoire exposant le
patient a des escarres et de potentielles difficultés de
consolidation,

o Evaluation de la supplémentation vitamino-calcique
et desrisques ostéoporotiques (fracture pathologique
post opératoire, défaut de tenue du matériel
d’ostéosynthése)

o Constipation, difficultés mictionnelles pouvant étre
prévenues en amont de la chirurgie par des mesures
diététiques et rééducatives

e D’organiser une consultation médico-chirurgicale a
I'issue de ce séjour afin de dégager la tendance vers
I'intervention et en en précisant les aspects ou en
proposant d’ajourner/ repousser le projet chirurgical
si les conditions ne sont pas réunies pour garantir une
bonne participation et un résultat satisfaisant.

e D éventuellement coordonner et organiser des
futures injections de toxine pré opératoire avec
un timing permettant le meilleur confort en post
opératoire.

Les données de ces évaluations dans I'idéal sont
discutées en RCP, notamment d’analyse quantifiée
de la marche qui permet d’une part de conserver
une mémoire satisfaisante de la marche avec des
données de vidéos, de parameétres temporo spatiaux,
cinématiques, cinétiques et d’'EMG et de discuter les
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indications a retenir lors de la décision d’une chirurgie
multisites ayant I'objectif 'amélioration de la marche.

5. Uexcentration de hanche:

Concernant le recours a la chirurgie, certaines
guidelines ont pu étre dégagés comme celui du
traitement de I'excentration de hanche. Le réseau R4P
a proposé le guide décrit ci-dessous :

L'excentration de hanche est une des principales
complications orthopédiques survenant chez I'enfant
avec paralysie cérébrale (PC) de type spastique. La
survenue d’une luxation de hanche est d’autant plus
fréquente que le patient est séverement atteint. Une
excentration de hanche de plus de 30% est retrouvée
chez 70% des niveaux Palisano IV et chez 90% des
niveaux Palisano V (Victorian cohort) [23].

La luxation de hanche peut entrainer des perturbations
de la marche, des difficultés de positionnement
(installation assise, couchée, verticalisation), des
difficultés de nursing, d’hygiene et des douleurs.

Les termes de hanche excentrée, subluxée puis
luxée n’ont pas de définition consensuelle. On
définit I'excentration de hanche par le pourcentage
d’excentration (PE). La plupart des auteurs définissent
la subluxation comme une excentration comprise entre
33 et 90% et la luxation comme une excentration au-
dela de 90%.

Trois facteurs de risque principaux interviennent dans
I’excentration de hanche :

- le retard ou I'absence de marche en lien avec la
sévérité de la PC

- les déséquilibres entre des muscles spastiques et/ou
rétractés (Adducteurs : adductor longus, gracilis ; psoas
; ischio-jambiers) et des muscles faibles (abducteurs,
fessiers) ;

-I'asymétrie de I'atteinte entre les c6tés droit et gauche
(coup deventdes membresinférieurs et bassin oblique)
Mesure de I'excentration de hanche par le pourcentage
d’excentration : (25,26)

1:ligne horizontale qui passe par les cartilagesen Y ou
par les fonds des U cotyloidiens si le cartilage en Y est
fermé (ligne de Hilgenreiner—H line) ;

2 : ligne verticale perpendiculaire a la premiére et
passant tangentiellementau bord externe de I'épiphyse
fémorale;

3 : ligne verticale parallele a la seconde passant par
le bord externe du cotyle (Perkin’sline) ; ce repere du
cotyle n’est pas toujours bien identifiable, il convient de
prendre toujours le méme point pour un méme patient
afin d’exercer une surveillance fiable ;

4 : ligne verticale paralléle aux deux précédentes et
passanttangentiellementau bordinterne de I'épiphyse
fémorale.

- On mesure la distance (A) entre la ligne du bord
externe de la téte et celle du bord externe du cotyle
; elle correspond a la largeur dela téte non couverte.

- On mesure la distance (B) entre les deux lignes
tangentes aux deux bords, interne et externe, de la téte
fémorale ; elle correspond a la largeur totale de la téte.
Le pourcentage d’excentration = A/B x 100

Interprétation du pourcentage d’excentration :

0-10% :Normal
0-30% :Excentration
légere évolution in-
certaine

30-60% :Excentra-
tion Moyenne: évo-
lution probable
60-90% :Excentra-
tion sévere : évolu-
tion certaine

>90% :Hanche luxée
La proposition de

suivi selon Winter est rappelée dans le tableau ci-dessous (27,28)
In Recommandations de PEC de I'excentration de la hanche réseau

R4P

Niveau de Palisano

ou GMF-CS

Incidence de I'excentration
selon la forme

Surveillance radiologique
Pourcentage d'excentration (PE)

de Paralysie Cérébrale (PC)
[ ] - Premier diché a 12 mois.
ey Gax oo | -Controle a4/5 ans,
& | 5 | PC.umlater?Ie ou blla'terale : R
&1} y Incidence d’excentration GMECS
7 & <R zznl:he |delni|.que . (e"? -Si niveau | et pas d'autres
d population normale. signes significatifs,
1 arrét de la surveillance.
oz - Premier dliché a 12 mois.
PC unilatérale :
' S nraterae - Si PE>10%, controle annuel
) type IV [Rodda 01], ST
’ L _ | 1% d'excentration e ce coue s EE
- ~37 : soit stable puis amrét.
e { 2 - Si PE stable et/ou si <10%,
AV N & FC bilsherale: " controle 3 4/5 ans et
L = 15% dexcentration, définition du niveau GMF-CS.
progressive vers I'age - Sii évolution, continuer
11 de 4/10 ans. le contréle annuel.
¢ e
re len | KChilatérale:
i @ 1. | 20% dexcentration de - Premier diché a 12 mois
d e hanche entre 3 et 10 ans. ;_Su pourcentage d'excentra-
ion
111 anormal/évolutif,
controle tous les 6 mois.
4 - Quand PE stable,
e g o controle tous les 12 mois.
\¢ 0 PCbilatérale: - Continuer la surveillance/an
ZEN o | 70% d'excentration de jusqu'a maturité osseuse.
di o 6J 6 | hancheentre2et12ans.
v
- Premier cliché a 12 mois.
r - A partir de 10% de PE,
7 controle tous les 6 mois.
“ <9 [ 0 PC bilatérale : - Si évolution continuer
é}{‘"” é“'\_) 90% d'excentration de la surveillance/6 mois
@~ "> “NJO | hanche entre 1 et 16 ans. jusqu'a maturité osseuse.
- Si stabilité du PE,
controle annuel
\4 jusqu'a maturité osseuse.
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Schéma synoptique du traitement de I'excentration de
hanche

Trastement excentration hanche

.

TRAITEMENT de la SPASTICITE

TRAITEMENT neuro orthopédique de Fexcentration
AsnRrth, 21+ muscles péri-articulaires

Excentration sup 10% = 3
E < 040 % évol

Aggravation excentration sup 3 5% en 6 mois en)‘ant moins de 6 ans ovec

t adapté : allong
des muscles péri-articulaires

Traitement chirurgicale de la
Toxine Botulinique spasticité
ADD, +/- 1, Psoas, bronche ont N : .
e Excentration > &40 % évolutive,
o & chirurgie osseuse & envisager
Pompe boclofene

(Souf si téte déformée / chondropathee )

Pour la chirurgie multisites chez le patient marchant,
des guidelines sont tres complexe a mettre en ceuvre
car comme précisé précédemment, la décision est
multimodale et s’axe autour d’objectifs : (22,23, 29)

e \/érifier que la pathologie neurologique n’est pas une
pathologie évolutive dégénérative,

¢ Le patientlui-méme, son environnement, sa capacité
d’élaboration, de participation et son environnement
familial ainsi que la compréhension de ses attentes
(fonctionnelles , esthétiques ?) ainsi que celles de ses
parents (les deux parents sont-ils impliqués dans cette
aventure ?) : intérét de la GAS

e Sa capacité a fournir un effort prolongé, car les
suites opératoires sont longues et nécessitent une
participation optimale : les enjeux sont-ils bien compris
et acceptés, notamment les périodes post opératoires
initiales ou il existe une perte fonctionnelle pouvant
étre source de découragement ?

® Son niveau moteur initial et ses capacités de
déambulation: que pourra apporter la correction
chirurgicale par rapport au niveau basal et le delta
d’amélioration pourra-t- il donner satisfaction ?

e Ducaractere préventifde lachirurgie afin de retarder
despertesfonctionnelles ou apporter desamélioration
fonctionnelle.

Une proposition de checklist minimale a remplir avant
deretenirune CMS a été proposée (29) qui, enrésumé,
explore et retient :

e Le binbme MPR-COP et leurs capacités exclusive
ou prédominante en pathologie pédiatrique, a
s’‘organiser et travailler ensemble avec une collégialité
et responsabilité partagée, la collaboration avec un
laboratoirede marche, lacapacitéas’organiser pourfaire

des consultations medico-chirurgicales pré chirurgie,
les visites pendant les temps de rééducation en centre
et des consultations a distance post chirurgicales,

e 'enfant : sa pathologie, la stabilité d’'une épilepsie
et son état général nutritionnel, son parcours médical,
sa compréhension des enjeux et des contraintes, son
projet scolaire et de vie sociale,

e Les parents : la présence des deux parents aux
consultations et bilans préopératoires, compréhension
des enjeux, et des aléas thérapeutiques , leur
participation a exprimer leurs attentes et a étre
soutenant pour leur enfant durant toute la durée des
soins ne centre etaaccepter derevenira distance pour
les évaluations post opératoires,

e Le centre de rééducation :

o Fonctionnement général sa capacité a prendre en
charge des enfants, de fagon continue au moins 5 jours
sur 7, accueil possible d’un parent, son organisation
avec les soignants en amont, organise dés que possible
les retours en famille le WE, convoque a distance les
patients

o Structure de rééducation et RH : paramédicaux
pluriels (kinésithérapeutes, ergothérapeutes, APA,
psychomotriciens, assurant au moins trois prises en
charge par jour), IDE sur place, protocole douleur,
enseignement sur place, accessibilité, activités de loisir
sur place, accés au plateau technique neuro cognitif et
au suivi psychologique,

o Plateau technique : balnéothérapie, tapis de
marche, arthromoteur, dispositif de verticalisation,
électrothérapie et antalgie (techniques antalgiques,
meopald, Tens), cryothérapie, salle de sport adaptée,
soutien robotisé de la marche , atelier d’appareillage
permettant des orthéses provisoires, etc...

Ces prérequis ainsi rassemblés restent une base
nécessaire pour envisager de prendre en charge des
patient CP  marchant dans le cadre d’une chirurgie
multisites.

Concernant les résultats de ces chirurgies multisites, ils
semblent se maintenir dans le temps (31.32.33) : une
méta-analyse publiée en 2019 reléve qu’il n’y a pas de
d’effet a long terme sur le Gross Motor Function ou la
vitesse de marche, mais améliore le Gait Control Score
a1l an, et pour I'étude de Thomason a 5 ans (32 ), et
celle de Drehera9ans(33).

Dans le cadre de patients GMFCS Il et IV, I'étude de
Lennon, s’intéresse au risque de perte de la station
debout de ces patients et dans ces deux groupes, la
chirurgie multisites peut étre intégrée afin d'améliorer
I'activité et la participation ainsi que la poursuite de
la station debout pour le groupe 1V, élément tres
important pour la vie d’adulte (34).

Concernant I'Intérét des stratégies mini invasives avec
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myofasciotomies (Selectiv Percutaneous Myofacial
Lengthening SPML) chez le jeune patient CP, des études
suggerent une efficacité (35, 36, 37) sur le GMFCS
pour des patientde 5—7 ans GMFCS [I-VI(35), ousur la
vitesse de marche et les parametres cinématiques (36,
37) . Des études complémentaires seront nécessaires
afin de confirmer l'intérét et « grader » les stratégies
chirurgicales mini invasive versus classique.

6. Le traitement du membre supérieur de
I'enfant paralysé cérébral

Il s’agit d’un vaste en champ qu’il n’est pas possible
de détailler dans cet article, tant le sujet est vaste.
La coordination medico-chirurgicale y est plus que
requise. La synthése proposée par F Fitoussi (30)
permet de poser les bases d’analyse cliniques,
les techniques d’évaluations paracliniques (EMG
dynamique, blocs nerveux, analyse du mouvement)
ainsi que les traitements médicaux (kinésithérapie,
ergothérapie, orthese, toxine botulinique) et
chirurgicaux (neurotomies sélectives, aponévrotomies,
allongements, transferts tendineux et arthrodeéses).
Les travaux actuels suggerent qu’une rééducation
précoce basée sur la répétition dans un contexte
ludique est a privilégier.
Laparticipationsousformed’auto-rééducationsoutenue
par des supports disponibles et propédeutiques
permettent d’associer plus directement les familles
dans ce processus rééducatif .

7. Conclusion:

Le parcours de soin de |'enfant paralysé cérébral
reste un parcours complexe, fait d’interfaces entre
les paramédicaux libéraux, les structures de soins tels
que CAMPS, SESSAD, I'lEM, les structures de SSR et
de chirurgie. Il apparait d’emblée que la lassitude du
soin, ou une mauvaise coordination puissent impacter
le futur de ces enfants. Cela nécessite donc toute
notre attention, qui plus est avec des organisations
toujours plus fragiles en raison des pénuries médicales
ou paramédicales et des inégalités sur le territoire des
ressources disponibles.

Les décisions thérapeutiques nécessitent de regrouper
les professionnels « décideurs » autour d’un corpus
commun, qu’il sagisse de connaissances mutuelles, de
savoir-faire et savoir-étre et devolonté d’organiser des
temps d’échange sur I'analyse des données recueillies
lors des journées ou séjours dédiés a I'évaluation,
notamment en pré opératoire. Ceci dans le respect des
objectifs co-construits avec le patient et sa famille ainsi
gue d’une temporalité choisie autour de I'organisation
scolaire, psychologique et familiale.

Ce socle minimal reste nécessaire pour menerabienun
projet chirurgical, notamment de chirurgie multisites
pour lequel la durée d’investissement rééducatif en
centre de rééducation reste un challenge.
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REEDUCATION POST OPERATOIRE :
QUELS OUTILS MODERNES A DISPOSITION ?

1. Introduction:

La rééducation post-opératoire chez le patient atteint
de paralysie cérébrale reste une rééducation longue,
contraignante et potentiellement douloureuse. Il est
nécessaire d’en avoir I'expérience car les moyens de
communication, lasensibilité ala douleur, la fatigabilité
a l'effort est différente de la population saine.

La rééducation moderne se doit d’étre fonctionnelle
et orientée vers la tache. Un renforcement analytique
gu’il soit en chaine fermé ou ouverte, avec ou sans
dynamometre doit toujours étre associé a une
rééducation fonctionnelle de la tache a travailler. Les
taches se doivent d’étre utiles dans les actes de vie
guotidienne des patients, les objectifs doivent étre
définis autant que possible par le patient lui-méme.
Un certain nombre de prises en charges rééducatives
post-opératoires concernent la récupération d’une
autonomie de marche ; nous proposons de décrire
deux outils de rééducation fonctionnelle modernes
utilisés par nos équipes :

2. Le Lokomat @

Figure 1 - Hocoma Technical Data Sheet LokomatNanos

Le Lokomat est un appareil médical de haute technicité,
congu par Hocoma pour la thérapie locomotrice
fonctionnelle intensive (figure 1). C’est une orthése
de marche électrique, commandée par ordinateur, qui
guide la rééducation a la marche sur tapis roulant.

POUR OU CONTRE.

A LUCET- Médecin MPR Bois Larris Paris
G DE CHELLE — Médecin MPR Centre Rossetti Nice

Figure 1 Vue d'ensemble du LokomatNanos et LokomatPro

Tapis roulant 9 Délestage du Lokomat

Rampe 10 Cable de delestage

Siége du thérapeute (uniquement pour le 11 Support de délestage

Lokoma#ro) 12 Orthése du Lokomat

Barres de maintien 13 Portllon articulé rabattable

Colonne de base 14 Parallélogramme ’

Extension : extension de la colonne de 7cm 15 Panneau de commande / Ecran du thérapeute
Potence 16  Augmented Feedback sur lécran du patient*
Systéme de compensation du poids du corps

WA -

®~ ;o

Le Lokomatsoutientle mouvementde marche, guideles
jambes du patient sur la base d’une courbe de marche
naturelle et offre la possibilité d’'une compensation
partielle du poids du corps.

Cet outil permet de répéter un grand nombre de
cycle de marche méme chez des patients n’ayant pas
la possibilité motrice de les réaliser. Ces répétitions
entrainentuneaugmentationdelafréquence cardiaque
et créent une réelle activité physique méme en cas de
paraplégie flasque.

Il a pour avantages :

-de permettre de modifier des parameétres de marche:
vitesse de marche, compensation du poids du corps,
guidance des exosquelettes, secteurs angulaires
hanche et genoux.

- de fournir des données permettant de suivre
I’évolution du patient (figure 2)
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QUELS OUTILS MODERNES A DISPOSITION ? POUR OU CONTRE.

Figure 2 : Courbes évolution de la vitesse de marche-
compensation du poids du corps- force de guidage.

- d’utiliser d’'un feedback en temps réel par des jeux
interactifs permettant d’augmenter I'engagement
moteur des enfants.

- desoulagerle port des patients par les professionnels

Un groupe de 9 experts ayant entre 3 a 8 années
d’expérience sur Lokomat s’est réuni en 2015 et a
publié des recommandations cliniques générales et
des objectifs par niveau GMFCS (figure 3).

Dans un contexte post-opératoire, I'accent est mis sur
la « non-douleur ». On retient ces regles principales
d’utilisation :

- Encas de chirurgie musculaire, utilisation possible a
partirde 6 semaines, 4 semaines pour des allongements
percutanées sans suture.

- En cas de chirurgie osseuse des membres inférieurs
: pas avant 8 a 12 semaines apres avis chirurgical et
radiographies. La mobilité articulaire passive doit
exister et 'appui protégé par botte de marche enrésine
ou orthése si recommandé par le chirurgien.

- Dans un contexte de chirurgie multisites, il doit étre
utilisé une fois la mise en charge statique effective et
non douloureuse, lorsque les mobilités articulaires sont
en grande partie récupérées.

- Aprés arthrodese rachidienne pas de contre-
indication une fois que celle-ci est fusionnée avec une
attention particuliere si la charniere lombosacrée est
incluse dans I'arthrodese.

Indications and GMFCS level | GMFCS level I | GMFCS level Il | GMFCS level IV | GMFCS level V
goals according to - [ ” "
the ICF-CY domain | ™ 2 A IR r - s N8
of function { (L }! 5 Lt % il
i B (1 @% = 7 e 7
- & e ik By LI | BB
ICF-CY include imp and p ion of fing skills.
= quality of gajt
s upper body
position and
» guality of gait control
« gaitvariabilty | = gait variability | = quality of gait
b770 « fast initiation of | = walking speed | » upper body ¢ i
) | Gait pattern motion o fastintiation of | positionand | ::vmm:::f
functions * symmetry of motion cantrol vk
motion pattern | = symmetry of = adaptation of BRI
* intramuseular motion pattern walking speed
coardination = intramuscular
coordination
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= gait stability * = gait stability * * upper body
w715 : : upper body = uppe position and
Stability of joint + gait stability * position and position and control
B) functions * infermuscular control contrel * symmetry
coordination = symmetry = symmetry » standing
. .
coordination coordination coardination
L + control of
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I voluntary i are stabiliy ** stability ** stability **
movement R = trunk erection = trunk erection | = trunk erection
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o) 5
functions walking walking walking trunk trunk
distance distance distance »_standing »_standing
= sireni
b730 " ’::"gm * "::"9"' unﬁnﬁcﬁ + keep up * keep up
g | Muscle power Gl Lok « keepup erection of evection of
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1y | Mobility of joint « range of » range of « range of
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Figure 3 Practical Recommendations for Robot-Assisted
Treadmill Therapy (Lokomat) in Children with Cerebral
Palsy: Indications, Goal Setting, and Clinical Implementation
within the WHO-ICF Framework. Aurich-Schuller T et al,

Neuropediatrics 2015

La HAS dans ses recommandations de 2021 expose que

« L'état des connaissances est insuffisant pour
recommander des exercices de marche avec un
systeme robotisé d’entrainement a la marche sur tapis
roulant par un exosquelette, comparativement a des
exercices de marche sans systeme robotisé, dans le
but d’améliorer la vitesse de marche et la longueur de
la foulée des enfants et adolescents diagnostiqués de
paralysie cérébrale présentant un niveau GMFCS |, Il
ou lll.

L'état des connaissances est insuffisant pour
recommander les exercices de marche avec un
systeme robotisé d’entrainement a la marche sur tapis
roulant par un exosquelette dans le but d’'améliorer la
fonction motrice globale des enfants et adolescents
diagnostiqués de paralysie cérébrale.

L'état des connaissances est insuffisant pour
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recommander une durée et 'intensité des exercices
de marche avec un systéme robotisé d’entrainement
a la marche sur tapis roulant par un exosquelette a
proposer aux enfants et adolescents diagnostiqués de
paralysie cérébrale. »

SiI’état de connaissances, est actuellement insuffisant
pour recommander |'utilisation de la rééducation a la
marche al'aide d’un systeme robotisé de fagon formelle
dans les cas cités ci- dessus, dans notre expérience,
les patients qui peuvent bénéficier le plus de cet outil
sont surtout les patients GMFCS lll et IV dans un but
fonctionnel, mais aussi GMFCS V sur des objectifs de
confortaconditionquel'état orthopédique le permette.

Dans notre pratique, on note des améliorations dans
les domaines suivants :

— Augmentation du temps de déambulation (gain en
endurance)

— Optimisation de I'autonomie = Gain fonctionnel
(amélioration des items D et E a 'EMFG)

— Renforcement musculaire global

— Réadaptation a l'effort

Au cours d’une séance, on obtient environ 35 min de
marche a 1 km/h (équivalent a 500m) jusqu’a 1,3km/h
(équivalent a 800m).

On peutdonc utiliser cet outil sur 5 objectifs différents :
- l'apprentissage de la marche (patients avec retard
acquisition, patients dyskinétiques ou post-opératoires)
- Renforcement musculaire fonctionnel a la marche

- Travail de la viscoélasticité musculaire

- Travail de réhabilitation a I'effort

- Verticalisation et Mobilisations Guidées répétées

Son bénéfice est plus important lorsqu’on I'associe
a un traitement de la spasticité (toxine botulique,
Radicotomie Dorsale Sélective (SDR), Combinaison
Mollii)

Spécifiguement aprés SDR, l'utilisation est précoce
en fonction du nombre de niveaux vertébraux inclus
danslavoie d’abord et de la qualité de 'ostéosynthese
réalisée.

NB: On peut utiliser ce dispositif sans les exosquelettes
avec une vitesse de marche tres faible, en utilisant
uniguement la suspension du poids du corps et les
barres de maintien.

Biblio :
Weinberger R, Warken B, Kénig H, Vill K, Gerstl L,
Borggraefe |, et al. Three by three weeks of robot-
enhanced repetitive gait therapy within a global
rehabilitation planimproves gross motor development
in children with cerebral palsy - a retrospective cohort
study. Eur J Paediatr Neurol EJPN Off J Eur Paediatr
Neurol Soc. juill 2019;23(4):581 8.
Carvalho I, Pinto SM, Chagas D das V, Praxedes Dos
Santos JL, de Sousa Oliveira T, Batista LA. Robotic
Gait Training for Individuals With Cerebral Palsy: A
Systematic Review and Meta-Analysis. Arch Phys Med
Rehabil. 2017;98(11):2332 44.
Cherni Y, Ballaz L, Lemaire J, Dal Maso F, Begon M.
Effect of low dose robotic-gait training on walking
capacity in children and adolescents with cerebral
palsy. Neurophysiol Clin Clin Neurophysiol. nov
2020;50(6):507 19.

3. Le GRAIL
Le Gait Real Time Analysis Interactive Lab connu sous le
nom du « GRAIL » est un laboratoire interactif d’analyse
de la marche avec un biofeedback en temps réel. Le
GRAIL offre un pack complet et des solutions avancées
d’analyse et d’entrainement a la marche.
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Figure 4 - MOTEK Gait Real-Time Analysis Interractive Lab
Ce systeme mis en place par MOTEK se compose par
différents outils synchronisés :

- Le M-Gait, qui inclut un tapis roulant a deux bandes,
Chaque bande est équipée d’une plateforme de force
indépendante intégrée, mesurant les forces et les
moments en 3D.

S’y intégre un axe de rotation transversal qui permet
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une inclinaison de +10/-10°

Des translations latérales rapides (secousses) peuvent
étre générées.

- Unsysteme de projection sur écran 180°

- Des barres de maintien ajustables (enfant/adultes)
- Unsystéme sonore

- Un harnais pour assurer la sécurité des patients

- Un dispositif d’arrét complet du systeme en cas
d’urgence

llestcontrolé entemps réel paruningénieursurun poste
informatique spécifique, le logiciel D-Flow propose un
nombre important de jeux interactifs permettant de
travailler avecles capteurs VICON. Les jeux sont projetés
en temps réel créant un environnement immersif et
interactifs en réalité virtuelle.

Il n’existe pas a notre connaissance de recommandation
de groupe d’expert spécifique au GRAIL.

La HAS dans ses recommandations de 2021 considére
comme prioritaire la rééducation a la marche, les
entrainements a I'effort et secondairement prioritaire
la marche sur tapis roulant, les jeux informatiques
interactifs et la réalité virtuelle.

Dans notre expérience,

Une séance sur GRAIL d’'une heure permet d’obtenir
entre 30 et 45 minutes de marche effective, ce qui
équivaut a une distance de 600 a 1200m en fonction
de la vitesse de marche. Cela nécessite la présence
d’un ingénieur et d’un rééducateur dans la salle. Le
rééducateur guide le patient tout au long de la séance
et échange avec I'ingénieur pour moduler les jeux de
réalité virtuelle.

Les patients cibles sont les patients GMFCS |, Il et IlI
dont la fatigabilité n’est pas trop importante.

Pour la rééducation post-opératoire, il est adapté a
partirdu moment ou :

- Le verrou du quadriceps est acquis

- Lamarche entre des barres paralléles est possible et
reproductible

- Ladouleur n’est pas un obstacle pour une marche de
plus de 5 minutes.

Il permet de travailler chez des patients a bon niveau
fonctionnel :

- Laqualité delamarche sansguidage avec biofeedback
parle systeme VICON quipermetde projeterles courbes
cinématiques sagittales hanches genoux et chevilles du
patient en temps réel sur I'écran.

- La proprioception dynamique par des jeux

d’évitement, d’enjambement et de déplacement sur
le tapis qui présente une surface importante.

- Larééducational’effortetalacourseparlamodulation
fine delavitesse ou l'utilisation du self-paced (la vitesse
du tapis augmente si le patient avance sur le tapis et
diminue s’il recule), ou des périodes de marche rapide
/ course fractionnées.

A la différence des séances de travail en salle, le temps
effectif de marche et la répétition des cycles est plus
importante, la motivation des patients est elle aussi
élevée.

Il permet, comme le Lokomat, de produire des rapports
d’évolution au cours des séances (distance de marche,
vitesse moyenne et vitesse maximale, progression des
scores aux différents jeux interactifs).

NB : il est aussi tres adapté lors de la rééducation
avec appareillage de contrainte (cruro-maléollaires
d’extension de genou, botte de marche anti-équin,
gilets lestés) en majorant la difficulté pour les patients
trés fonctionnels (montée, descente, perturbation
motrices, double tache)..

DOI : 10.34814/sofop-2023-023
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1. Introduction

Ce questionnement n’est pas anodin, dans sa
formulation tout d’abord.

Parler de préservation fonctionnelle situe d’'emblée ce
propos autour d’un objectif stabilisation de la fonction,
de lutte contre sa lente et inexorable détérioration.
Lobjectif ne serait donc pas forcément d’obtenir un «
gain » fonctionnel ce qui est le quotidien du chirurgien
orthopédiste. La chirurgie orthopédique ne serait
donc pas ici comme ce qui la décrit littéralement
dans sa traduction sino-frangaise « la main qui rend le
printemps » mais plutét comme la main qui évite au
patient porteur d’une pathologie neuro-musculaire de
se faire rattraper par un hiver trop précoce.

Mais de quelles maladies neuro-musculaires parlons-
nous ?

e Certaines dystrophies musculaires congénitales sont
bien connues pour leur stabilité « apparente » mais
avec toujours ce risque de dégradation fonctionnelle
secondaire aux rétractions et a la prise staturo-
pondérale en cours de croissance. La dégradation
est alors réelle car la force musculaire se maintient
sans toutefois progresser comme l'exigerait le
développement neuro-moteur normal. Méme dans ces
cas « favorables » car la maladie est plut6t « stable »,
en quoile geste chirurgical pourrait-ilapporter quelque
chose « en plus » alors que ce qui est responsable de la
dégradation est finalement une inexorable stabilité des
capacités motrices du patient alors que sa croissance
squelettique se poursuit ? Dans ce cas ne vaudrait-il pas
mieux faire confiance aux techniques de rééducation
et d’appareillage qui bien souvent ne seront pas moins
efficaces que les gestes chirurgicaux pour limiter la
progression des rétractions ?

75012 PARIS, FRANCE
Correspondance : Pr Raphaél VIALLE, méme adresse
Raphael.vialle@aphp.fr

e Que dire de ces « nouvelles maladies neuro-
musculaires » qui ne sont autres que les anciennes et
plus fréquentes de ces pathologies mais désormais
transformées par un arsenal thérapeutique qui évolue
sans cesse. Ces nouvelles expressions phénotypiques
des patients porteurs d'amyotrophies spinalesinfantiles
ou de dystrophies musculaires de Duchenne qui nous
confrontenta de nouveaux enjeux, humainsautant que
fonctionnels.

e Etenfin que pouvons-nous apporter d’autre que des
gestes « palliatifs » a ces patients porteurs de maladies
sévéeres et évolutives et sans aucune perspective de
traitement étiologique a court ou moyen terme ?

Ces nouveaux enjeux, le chirurgien orthopédiste doit
les connaitre, les comprendre et les assumer aux cotés
des enfants et de leurs familles et avec le concours
précieux de ses collegues des autres disciplines.

2. La préservation des fonctions vitales :
savoir collaborer et agir dés le plus jeune
age

Lobjectif n’est pasici de faire un rappel des spécificités
cardiaques et respiratoires des différentes maladies
neuro-musculaires a la maniére d’un catalogue mais
bien de rappeler la nécessaire collaboration qui doit
exister entre les différentes disciplines spécialisées en
la matiére. Les traitements cardiotropes préventifs
(Inhibiteurs de lI'enzyme de conversion et béta-
bloguants) associés aux gluco-corticoides initiés
parfois des le diagnostic ont permis de retarder
parfois de plusieurs décennies I'évolution fatale vers
I'insuffisance cardiaque des patients porteurs de
dystrophie musculaire de Duchenne de Boulogne
(DDB)1. Ces traitements sont également utilisés
dans d’autres dystrophies musculaires congénitales
avec atteinte du muscle cardiaque2. Pour prendre
I'exemple trés caractéristique des patients porteurs
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d’une dystrophie musculaire de Duchenne, la majorité
de ces patients a donc bénéficié d’'un allongement tres
significatif de leur espérance de vie3 et pour la majorité
d’entre eux ne présentent pas de déformations
importantes de la colonne vertébrale avant la fin de
la seconde décennie4. Du fait de la stabilité de leur
fonction cardiaque, il est désormais fréquent de ne pas
intervenir de fagon « préventive » sur une déformation
rachidienne débutante. Ainsile probleme de la statique
rachidienne est donc « reporté » sur la décennie
suivante avec le risque de voir cette fois la fonction
cardiaque défaillir et limiter les options thérapeutiques
possibles. A contrario de I'attitude classique a la fin du
XXeme siecle ou I'arthrodeése vertébrale « préventive
» et parfois précoce était proposée par crainte de
I'insuffisance cardiaque incurable et irréversible, il
semble que l'attitude actuelle soit plutot marquée
par un exces de confiance des chirurgiens dans les
traitements médicaux notamment a visée cardiaque.
Ainsi les cohortes de patients « jeunes adultes » non
opérés durachis sont désormais nombreuses avec sans
doute dans les prochaines décennies de potentielles
indications a des corrections rachidiennes sur des
terrains plus difficiles. Le suivilongitudinal des patients
porteurs de dystrophie de Duchenne traités par simple
traitement palliatif mais plus encore par saut d’exon
doit nous maintenir dans un état de vigilance suffisant
pour ne pas méconnaitre I'enjeu fonctionnel postural
qui se cache derriere I'enjeu fonctionnel vital.

Concernant cette autre fonction vitale qu’est la
fonction respiratoire il faut bien insister sur la place
importante que peut avoir une démarche chirurgicale
orthopédique active. Cela est particulierement
important dans le cas des pathologies neuro-
musculaires avec faiblesse et effondrement postural
du tronc. LAmyotrophie Spinale Infantile (ASI) est une
pathologie tout a fait représentative de cette situation
et I'essor des nouveaux traitements (morpholinos
ou thérapie génique) n’a finalement que décalé le
spectre phénotypique d’expression de la maladie5.
Les enfants porteurs des formes les plus séveres d’ASl,
autrefois |éthales, sont désormais suivis de prés par des
équipes dites « de référence » alors que, et c’est bien
la la difficulté, personne n’a actuellement d’éléments
deréférence pour définir les modalités prospectives de
suivi et de traitement de ces jeunes patients.

L'hypotonie axiale et par conséquence le collapsusde la
cagethoraciquereste au premier plan desinquiétudes.
Lesyndromerestrictif est pourbeaucoupliéalafaiblesse
des muscles respiratoires, notamment les muscles
accessoires (intercostaux) mais également ala perte de
hauteur du tronc et a I’hyper-cyphose. Dans ce cas les
traitements orthopédiques précoces par corsets a effet

bipolaire (appui sur le pelvis et sur 'occiput) comme
le corset garchois restent d’actualité, particulierement
pour les enfants jeunes et hypotrophes6. Le
chirurgien orthopédiste doit assumer pleinement sa
responsabilité de participer a cette stratégie globale
d’appareillage qui n’est que la premiere étape vers un
traitement qui sera forcément chirurgical a terme?7. Il
doit également promouvoir, aux cotés de ses collegues
des autres disciplines (réanimation, pneumologie,
neurologie) les techniques visant a un développement
optimal de la cage thoracique et du parenchyme
pulmonaire (relaxateur de pression, ventilations dites
« non-invasives », techniques de désencombrement).
En effet, malgré leur caractére astreignant, I'assiduité
dans leur utilisation est un des éléments importants
pour garantir leur efficacité8.

Les traitements pré-symptomatique les plus novateurs
comme la thérapie génique ont abouti a de véritables
«prouesses » (plutdt que « miracles ») ; des enfants
autrefois condamnés se tiennent debout, marchent
I Mais pour autant ces résultats spectaculaires ne
concernent que quelques patients porteurs d’une
seule et méme maladie. lIs ne doivent pas faire oublier
le combat quotidien contre I'hypoplasie pulmonaire et
la déformation progressive de la cage thoracique que
doivent mener tous les patients porteurs d’affections
neuro-musculaires entrainant une hypotonie axiale.

3. La préservation des fonctions motrices :
Entre obligation de moyens et aveu de
faiblesse

C’est bien entendu la question centrale posée en
matiére de préservation « fonctionnelle » bien qu’il
soit nécessaire de replacer la fonction motrice au
sein des autres fonctions. En matiere de pathologie
neuromusculaire, édicter des regles de prise en
charge, notamment chirurgicale, reste tres difficile bien
que cela soit réclamé régulierement par les sociétés
savantes et les associations de patients dans le monde
entier. Ainsi les « guidelines » chirurgicales sont peu
directivesetlimitéesaux pathologiesles plusfréquentes
(notamment ASI et DDB). Les nouvelles thérapies
dans ces deux pathologies ont par ailleurs tellement
modifié le profil des patients qu’il existe désormais une
grande incertitude sur les traitements nécessaires et
possibles afin de préserver au mieux, voire améliorer
les performances motrices de ces patients.

Comme souvent en période de trouble, le risque est de
céderauneffetde mode oud’entrainementetil convient
de revenir a des principes simples et raisonnables qui
peuvent d’ailleurs s’appliquer a beaucoup de patients
porteurs d’un handicap moteur:
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e Limiterlesrétractions permetde préserverlafonction
articulaire et les performances musculaires.

Pour une pathologie neuro-musculaire sans hypertonie
ou spasticité les postures et les attelles sont des outils
efficaces. LUInfiltration de toxine botulinique n’est
justifiée quelorsqu’ilexiste un contréleanormal dutonus
musculaire. La rééducation qu’elle soit externalisée ou
réalisée par les parents doit essentiellement comporter
des mobilisations passives.

e La qualité osseuse doit étre surveillée et optimisée

L'ostéoporose peut étre source de douleurs et de
limitations fonctionnelles. Elle peut également
contrevenir au bon déroulement de la rééducation et
delaverticalisation en raison des douleurs. La survenue
d’'une fracture ostéoporotique (habituellement
accidentelle mais parfois pour des traumatismes
mineurs) peut avoir des conséquences catastrophiques
en matiére de rétractions et de perte d’autonomie
fonctionnelle9. Les patients porteurs de pathologies
neuro-musculaires doivent donc avoir une surveillance
accrue d’une possible ostéoporose. Le traitement par
calcium et vitamine D doit étre largement proposé en
cas de doute (douleurs osseuses) et systématiquement
prescrit en cas de corticothérapielO. Les traitements
par bisphosphonates peuvent également étre utiles11.

e Le développement et la majoration d’'une asymétrie
musculaire doivent étre détectés et traités rapidement.
A plus forte raison la majoration d’'une excentration
articulaire, voire d’une subluxation de hanche. Cela est
particulierement crucial en cas de schéma asymétrique
avec majoration de la subluxation de hanche de fagon
unilatérale. En effet, 'obliquité du bassin peut alors
entrainer rapidement des difficultés a la marche ou a
la position assise. Elle peut également retentir sur la
statique rachidienne au-dessus.

On préférera bien entendu une attitude tres préventive
avecdesactions peuinvasivescomme desappareillages
ou une accentuation de la rééducation. Toutefois, en
cas d’évolution rapidement défavorable, des gestes
chirurgicaux pourront étre proposés au cas par cas
(ténotomies).

¢ Dansune pathologie neuro-musculaire avec faiblesse
musculaire il faut éviter au maximum les interventions
chirurgicales entrainant une immobilisation
postopératoire prolongée.

Ils’agit la d’une éternelle source de distorsion au sein de
labalance bénéfice-risque del'intervention chirurgicale
orthopédique. Ce risque est d’autant plus grand que
le patient conserve au moment de l'intervention
chirurgicale des fonctions motrices conséquentes.

Il est ainsi possible de faire certains allongements
tendineux (muscles péri-articulaires de hanche), voire
allongements des tendons péri-articulaires de cheville
en ayant recours a des périodes d’'immobilisation
courte (3 semaines) et la reprise rapide d’une
verticalisation en milieu spécialisé. En revanche des
périodes d'immobilisation et de décubitus prolongées
(6 semaines ou plus) exposent a une amyotrophie et a
une perte fonctionnelle telle que le résultat fonctionnel
final risque d’étre moins satisfaisant encore que I'état
initial.

e || faut éviter de proposer un geste chirurgical inopiné
chez un patient qui progresse sur le plan fonctionnel.
Lindication chirurgicale « orthopédique » est rarement
urgente en la matiere. Elle doit donc trouver sa place
dans le parcours de soin du patient, de ses parents,
et des équipes qui le prennent en charge. Ceci est
particulierement crucial pour les enfants recevant des
thérapiesinnovantes et manifestant des progres neuro-
moteurs méme modestes. En effet, un traitement
chirurgical, bien que justifié a moyen terme, pourrait
étre inopportun et venir limiter voire inverser la
progression fonctionnelle en cours. Il s’agirait alors d’un
risque important de perte de confiance entre le patient
et les équipes.

e Un geste chirurgical doit étre accompagné de
I'information et des mesures appropriées pour
pérenniser son efficacité.

Ceci concerne notamment les appareillages
postopératoires lorsque ceux-ci sont nécessaires
pour éviter par exemple la récidive d’'une rétraction
tendineuse. En effet, en I'absence d’information
préalable sur la nécessité de cet appareillage
I'observance du patient et son entourage peut étre
réduite.

L'application de ces grands principes peut ainsi
permettre de poser quelques indications chirurgicales
pertinentes et forcément ciblées au cas par cas pour
permettre la préservation de la fonction motrice chez
des patients aux performances forcément limitées par
leur maladie sous-jacente.

Dans de telles circonstances le chirurgien orthopédiste
est menacé de deux travers : la sensation d’une
obligation de moyens et par conséquent desindications
chirurgicales parfois excessives ou au contraire une
certaine résignation et un aveu de faiblesse devant la
progression de la maladie.

L'obligation de moyen est parfois induite par les
familles et les patients eux-mémes, voire par certains
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collégues d’autres spécialités, et qui s’en remettent
a la chirurgie pour pallier a la perte progressive de la
fonction motrice alors que celle-ci est manifestement
liee al’évolution de la maladie causale. 'augmentation
du nombre de chutes, la progression des rétractions
(flessums) des hanches, des genoux, de I'équin des
chevilles etc... Tout ceci peut pousser le chirurgien
orthopédiste a proposer, en toute bonne foi, un geste
chirurgical afin de préserver au mieux la stabilité de
I’état orthopédique « statique ». Mais c’est bien la
dégradation de I'état « dynamique » du patient qu’il
faut prendre en compte. Si I'évaluation de sa force
musculaire montre une réduction progressive de ses
performances, associées a un gain de taille, de masse
pondérale, ala progression de I'effondrement du tronc,
il est peu probable qu’un simple geste orthopédique
visanta limiter les rétractions (allongements tendineux
et renouvellement des ortheses) soit suffisant pour
restaurer les fonctions motrices antérieures.

Au contraire, le chirurgien orthopédiste ne doit pas
adopter une attitude univoque et fataliste devant
toute réduction d’autonomie. Parfois il ne s’agit pas
exclusivement d’une diminution de la commande
neurologique ou de la force musculaire mais bel
et bien d’'un « épi-phénomene » orthopédique qui
vient contrarier la fonction musculo-squelettique
et nécessite en tant que tel un traitement ciblé. Une
déformation progressive en genu-valgum qui vient
perturber la statique et la fonction musculaire des
membres inférieurs peut par exemple bénéficier
d’une épiphysiodése asymétrique qui est une
intervention simple sans immobilisation prolongée.
Certains allongements tendineux, sous réserve
d’'une immobilisation et d’'une mise en décharge
courte et d’un encadrement adapté de rééducation
postopératoire peuvent également étre « vertueux ».
En tout état de cause, et vu la trés grande variabilité
des phénotypes rencontrés, il faut éviter a tout prix les
attitudes systématiques, le « tout interventionniste
» ou le « tout palliatif » car la compréhension de ces
maladies neuro-musculaires comme les possibilités
thérapeutiques médicales ou chirurgicales évoluent
sans cesse.

4. La préservation des fonctions sociales :
Une nouvelle position a assumer

Les progrés réalisés dans le traitement causal de
certaines maladies neuro-musculaires (DDB et ASI
notamment) ainsi que dans le traitement palliatif des
autres maladies ont eu comme principaux bénéfices
l'augmentation de I'espérance de vie de beaucoup de
ces patients et comme conséquence leur plus grande

visibilité et insertion dans la société. Les rbles joués
par certaines associations de familles de patients ainsi
que les réseaux sociaux sont également a souligner et
concourent a une meilleur information des patients
mais également a de nouvelles « revendications ». Ainsi
les enfants, pré-adolescents, adolescents et jeunes
adultes ont-ils une information plus directe, plus simple
d’acces (et peut étre « meilleure ») sur les différents
traitements médicaux et chirurgicaux qui peuvent leur
étre proposés.

Bien entendu, le role des médecins, chirurgiens et des
professionnels para-médicaux qui sontimpliqués dans
ces prises en charges reste essentiel pour expliquer
et fixer les limites et les objectifs des traitements qui
peuvent étre proposés. Cependant certaines évolutions
sont perceptibles concernant 'acceptabilité de certains
traitements.

Les traitements prolongés par des corsets ou des
attelles contraignantes sont de moins en moins bien
acceptés. En effet, leur innocuité pour I'enfant et sa
famille ne sont pas nuls. L'inconfort (pour ne pas dire
plus) et la trés grande observance nécessaire pour
une efficacité toujours incertaine a terme font reculer
ces traitements au bénéfice de solutions parfois plus
radicales, notamment chirurgicales. A ce stade, si les
traitements chirurgicaux lourds n‘ont pas démontré
d’intérét évident au niveau des membres inférieurs
par rapport aux attelles, certaines déformations
précoces de la colonne vertébrale semblent pouvoir
étre maintenues au moyen de systemes internes «
bipolaires » permettant la poursuite d’une croissance
convenable dutroncenremplacement du maintien par
un corset orthopédique?.

Parfois certaines demandes semblent plus « triviales
» comme le souhait pour un adolescent en fauteuil
roulant de quitter ses chaussures « orthopédiques »
disgracieuses pour se chausser comme ses copains
avec des chaussures de sport. Dans ce cas, et méme en
I'absence de pronostic « fonctionnel » sur la marche, il
convientau cas par cas de savoir proposer un traitement
chirurgical comme une arthrodése du pied ou une
talectomie pour parvenir a ce résultat et ce bénéfice
réel pour le patient en matiére d’intégration sociale.

Ainsi, depuis toujours, et de plus en plus, la chirurgie
orthopédique doit prendre sa place de chirurgie
des fonctions. Alliée des fonctions vitales, garante
des fonctions motrices et attentive au corps comme
vecteur de fonctions sociales. Les maladies neuro-
musculaires peuvent entrainer une altération
profonde de ces trois composantes et nécessitent une
connaissance approfondie et pluri-disciplinaire des
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différents phénotypes de patients pour pouvoir poser
les indications chirurgicales les plus précises et les plus
pertinentes possibles.

Bien que les études de population et d’histoires
naturelles restent indispensables, y compris pour les
maladies les plus rares, pour programmer les futurs
essais cliniques et valider les nouvelles thérapies, le
raisonnement « fonctionnel » et « rationnel » au cas par
cas, et sur des bases chirurgicales simples, permet de
proposerune prise encharge orthopédique appropriée.
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