Principes généraux rééducatifs en maladies neuromusculaires.

Le maladie neuromusculaire est un grand sac qui regroupe beaucoup de maladies très variées par rapport au différent cours que nous avons eu. La forme la plus grave étant la maladie de Duchêne. Il y a aussi des formes minimes, les gens qui ont le maladie neuromusculaire et qui ne savent pas parce qu'ils ont des signes discrets on toujours vécu comme ça. Le diagnostic étant  porté rétrospectivement lorsqu'on fait diagnostic chez un enfant atteint.

 Quand on nous demande d'aborder la rééducation, vous imaginez bien que entre la personne qui a une petite gène une fatigabilité et le gamin qui est en fauteuil roulant vous imaginait bien que la prise en charge n'est pas pareil.
Le professeur prend en exemple la maladie de Duchêne qui est la forme la plus caricaturale des maladies neuromusculaires mais bien sûres c’est à adapter en fonction de la maladie.

La rééducation s'intègre dans la prise en charge d'un patient atteint d'une maladie neuromusculaire mais ça ne correspond pas à une maladie définie parce que de toute façon même dans une maladie précise l'évolution va être plus ou moins rapide, plus ou moins lente, elle va évoluer différemment en fonction des cas et donc il faut que la rééducation s'adapte à la personne et puis surtout, chose très importante, à sa personnalité et à son entourage familial partant du principe que dans la maladie de Duchêne la maladie qui débute très tôt, que pendant toute sa vie ici le gamin aura besoin de rééducation, que pendant toute sa vie la famille est complètement intégrée et concernée par cette maladie et qu'il faudra essayer de s'adapter à l'enfant et à sa famille et paraître la, nous, être trop rigide « il faut faire ça et ça, ne pas faire ca… »

Ex : quand il y a des vacances, même si on pense que ça peut être mauvais pour l'enfant d'arrêter la rééducation il faut trouver un  compromis pour ne pas que toute la famille perde ses vacances. Il faut s'adapter.

Dans la prise en charge rééducative, il faut tenir compte de la fratrie. Dans une famille où l'enfant est atteint de maladie de Duchêne, les parents ne vivent le plus souvent que par rapport à cet enfant et à cette maladie. Il ne faut pas oublier que quand il y a des frères et soeurs, ils n’ont pas une vie normale d'enfant de leur âge et ne vont  vivre aussi que autour de la maladie, de la mort, n'auront pas forcément une évolution psychologique normale par rapport à un enfant qui ne serait pas dans ce dans ce milieu-là.

C'est très important il faut en tenir compte.

 En consultation on voit très souvent l'enfant accompagné des parents. Exceptionnellement les frères et sœurs accompagnent la consultation. Donc a peut-être tendance à oublier cette notion la.
Ex : un gamin qu’on voit en consultation, on demande à chaque fois s’il y a des choses particulières par rapport à la dernière consultation. Le père dit qu’on est allé au ski ce week-end. A ce moment là, la mère craque un peu en disant que « oui c’était un peu une expédition avec le fauteuil roulant dans la neige qui n’avançait pas et tout » et finalement la petite sœur devait faire du ski, au final ils n’ont rien fait.

Quels sont les buts de la rééducation ?
Il va y avoir en fait un compromis entre essayer d'avoir la meilleure mobilité possible et éviter les déformations.
Pourquoi  il y a un compromis ? Parce que si on dit «  garder la mobilité » on sous-entend qu'il faut  bouger et éviter les déformations on veut immobiliser en bonne position.

Mobilisation maximale pour garder une meilleure mobilité, et vous allez voir que ça ne se contredit pas, mais également toujours dans la même période de temps , on va chercher à immobiliser en bonne position pour éviter l’ apparitions de déformations.

En reéducation pourquoi va-t-on mobiliser ?

Le but c'est d’éviter ou de réduire l'apparition de douleur, c'est d'avoir un état trophique le meilleur possible parce que quand un muscle se paralyse il va y avoir des rétractions articulaires qui vont apparaître et donc l'autre but de la rééducation c'est d'essayer d'éviter l'apparition de la déminéralisation, l'ostéoporose.
Quelqu’un qui ne bouge pas, qui n'est pas soumis à la pesanteur va avoir une déminéralisation c'est-à-dire une perte de sa densité osseuse. Quelqu'un qui est paralysé quelles que soit la cause où quelqu'un qui est alité, va avoir un os de moins bonne qualité parce qu'il ne sera pas soumis à l'apesanteur. C'est un élément important parce qu'on sait maintenant qu'au délà le traitement médicamenteux qui ont fait leurs preuves, la mise en situation de pesanteur permet de récupérer une partie du capital perdu.

Ex : aux débuts et des années 80 lorsqu'il avait des vols spatiaux longues durée en Russie, ils embarquaient des personnes dans des navettes spatiales, et il y avait les premières études sur l'ostéoporose avec des mesures sur des biopsies osseuses. Il y avait plusieurs analyses, avant le vol, pendant le vol, après le vol. On remarquait qu'il avait perte de la densité osseuse, une déminéralisation osseuse qui était  importante mais que remis en situation de pesanteur lorsqu'il revenait sur terre, plusieurs mois après il y avait une récupération d'une partie de ce capital perdu.

C'est vrai que le traitement médicamenteux marche bien mais il n'y a pas que ça, par le biais de la rééducation on peut jouer sur la limitation de l'ostéoporose.
Pourquoi s'installe des rétractions articulaires ?

Quand on veut plier le bras, c'est un mouvement volontaire mais qui est involontaire. C'est-à-dire il est volontaire parce que je décide de plier le bras. Par contre ce qui est complètement involontaire c'est de savoir quels muscles je vais contracter. Quand un mouvement s'exerce, il s'exerce normalement il faut qu'il y ait simultanément une contraction des muscles qui vont dans le sens du mouvement (les fléchisseurs) et en même temps une détente des muscles antagonistes. Si j'avais les extenseurs qui se contractent en même temps je ne pourrais pas exercer le mouvement.

C’est important et valable pour tous les mouvements que nous faisons.

Quand on a une paralysie, dans le cadre d'une maladie neuromusculaire on peut avoir une paralysie des fléchisseurs qui peut être plus importante que l'atteinte des extenseurs. Ça veut dire que le sujet pourra étendre son bras mais ne pourra pas fléchir. 

Le contraire : le sujet peut plier mais ne peut pas étendre donc on risque de voir apparaître une limitation de l'extension, une rétraction articulaire. Si j'ai une limitation de mon extension et que je fais rien, petit à petit,il s’étendra de moins en moins et en plus sera source de douleur.
C'est la base de la prise en charge.

Le but : trouver l’immobilisation en bonne position mais mobilisation. Que l’un n’empêche pas l’autre. 
Ceci est d'autant important que l'enfant est en pleine croissance parce que la croissance de l'os est soumise aux tensions musculaires. Si on fait une radio d'un bassin d'un enfant paraplégique qui n'aurait pas de prise en charge, il aura des têtes fémorales qui ne seront pas bien sphériques, bien centrées parce qu'il ne va pas avoir une tension musculaire normale.

Pourquoi il est important de mobiliser ?

Les mobilisations vont remplacer les tractions physiologiques des muscles, en même temps ça va favoriser la vascularisation, et la croissance.

La prévention des déformations : la kiné.

Elle doit être commencée dès le  diagnostic posé avant l'apparition de déformations. Et même avant même le diagnostic posé. Pourquoi ? Parce que généralement l'enfant ,à la crèche les puéricultrices remarquent qu'ils jouent moins avec les autres, qu'il tient moins assis… Déjà à la crèche les parents sont alertés. Le plus souvent c’est à l’école, l'enfant a acquis la marche mais il tombe régulièrement,  qui a acquis la marche plus tardivement que la moyenne, qui tombe souvent. Donc à ce niveau-là, c'est l'instituteur qui signale aux parents. Du coup il envoie au pédiatre, celui-ci l'envoie a un  neuropédiatre qu'il adresse à un consultation pluridisciplinaire étant donné que les neuropédiatres font partie de la consultation pluridisciplinaire.
Nous, lorsqu'on voit le gamin pour la première consultation, même si nous n’avons pas le diagnostic posé parce qu'il n'y pas eu de bilan biologique nécessaire pour affirmer le diagnostic ou l’orienté, on voit que c’est un enfant qui a une maladie neuromusculaire donc on peut commencer à ce niveau là la kiné. 
Avant même l'apparition des déformations : c'est logique parce que si on attend l'apparition de déformations parce qu'on sait de toute façon qu’il va y en avoir un jour, c'est toujours moins difficile de limiter les déformations qui sont prises en charge avant qu'il en existe que de  faire diminuer ou disparaître des déformations qui sont déjà installées.

Il est très important de commencer cette prise en charge le plus tôt possible.

Première possibilité : l'affaire des mobilisations passives des articulations des quatre membres.

Qu'est-ce que c'est qu'une mobilisation passive ?

Durant la mobilisation passive le sujet est passif, c'est le kiné qui va faire la mobilisation. C'est-à-dire que l'enfant est tout mou. Le patient se laisse aller, se reposant, ne se fatigue pas, ne contracte pas ses muscles.

Bien évidemment il faut le faire dans l'amplitude maximale, il est important de soulever la peau. Il faut être très vigilant par rapport aux problèmes des membres inférieurs.

Pourquoi ?

L'objectif de tout être humain c'est la marche. Réellement quelqu'un qui a une paralysie globale ne se demande qu'une chose c'est de savoir s'il pourra marcher. Donc il faut que les pieds, les genoux, les hanches, le bassin soient….

Le flessum : c'est un défaut d'extension. 

Si j’ai un flessum de genoux, en imaginant que j'ai des muscles qui me permettent de marcher, si j’ai des genoux qui ne peuvent pas s'étendre pour essayer de marcher c’est déjà plus compliqué.
Tout au long de l'évolution de la maladie, va être confronté à deux problèmes :


-le problème mécanique par rapport aux articulations et aux rétractions


-le problème musculaire par rapport à la force suffisante ou pas pour faire des mouvements.

Donc c'est évident que si l'enfant a des pieds tout tordus, pas posé à plat, marché sur la pointe des pieds les genoux pliés et les hanches pliées c'est très casse-gueule. Si en plus il y a des déficits musculaires, la situation devient difficile et la marche devient impossible. D'où l'importance de la prise en charge préventive.

Q : pour l'aspect technique, au niveau des tissus sous cutanés, est-ce que la peau peut se rigidifier au même titre que le muscle ?
En soi non, ce n'est pas par exemple comme dans certaines maladies dermatologiques comme la sclérodermie on voit une rétraction qui n'est pas articulaire mais qui est au niveau du tissu sous cutanés dans les cas les plus évolués. Dans le cadre de la maladie neuromusculaire, non. C'est par rapport à l'aspect trophique ca n’intervient pas dans la rétraction articulaire.

Au niveau des pieds, la prise en charge est très importante parce que c'est la base de notre corps. Il faut savoir que les déformations sont très souvent douloureuses, que la station debout en dépend, que la marche également. Comme c'est la base, en général ça commence comme ça il y a des déformations au niveau des pieds donc le sujet n’arrive plus à poser ses pieds à plat, donc du coup il fléchit pour faciliter la position à plat, ce qui provoque des déformations au niveau des genoux puis des hanches et ensuite de la colonne. Très souvent c'est comme ça que ça se déroule.

Comme le problème qui se pose c'est le problème des pieds, il faut bien faire en  kinésithérapie une mobilisation de toutes les articulations des pieds, des orteils, bien étirer la voûte plantaire pour aidés dans la mobilisation. Il faut bien vérifier que le chaussage soit bien adapté.
C'est vrai que par rapport au chaussage, l'idéal est souvent un chaussage qui ne plait pas aux enfants surtout que leurs copains tous les chaussures de marque. 
Ce sont des gamins qui honnêtement n’ont pas de vie, donc si ils ont envie d'avoir les chaussures comme celle du copain, est-ce que si on l'empêche d'avoir les baskets qu'il veut cela va changer radicalement son évolution ? Donc avec l'expérience, il faut peut-être insister à dire que les chaussures qu'il aime ne va peut-être pas les mettre tous les jours, peut-être alternées, s'appliquer sur les autres exercices.
Le chaussage adapté : ce n'est pas obligatoirement les chaussures orthopédiques. Dans le cadre de maladie neuromusculaire, l'utilisation de ces chaussures est rare à part dans le cadre de pieds vraiment très déformés difficiles à chausser. Autrement un chaussage adapté, est une chaussure qui tient bien à la cheville à angle droit c'est-à-dire que plutôt la tennis, c'est plutôt la basket qu'il faut privilégier. Il faut que la chaussure monte un peu. Maintenant un chaussage adapté on le trouve dans n'importe quel commerce. Le problème c’est le prix. Il faut que la chaussure soit montante c'est ce qu'on appelle la tige, mais il faut que la partie qui vient prendre l'arrière pied (ce qu'on appelle le « contrefort ») soit rigide.

L'assouplissement du rachis : c'est un élément qui est également important , il faut enrouler l'enfant en syphose, allongé sur une table d'examen le kiné met en posture pour bien enrouler au niveau lombaire et dorsal.

Quant au travail actif aidés, il doit se faire sans fatigue et dans les mouvements possibles pour l'enfant.
La balnéothérapie, c'est une technique de l'éducation qui est très utilisée parce qu'il y a deux avantages :


-la situation d'apesanteur qui va faciliter les mouvements donc aider dans les mobilisations.


-la température se situe normalement autour de 35° et donc un effet antalgique. Donc ça réduit les contractures et les douleurs musculaires.

L'enfant peut faire aussi des mouvements impossibles lorsqu'il lui vers sept soumis à la pesanteur.

Attention aux piscines municipales l'hiver parce que la température tourne autour de 25° et c'est pas bien forcément supporté par l'enfant. À côté de sa ça peut être conseillée car c'est un moyen de loisirs familiales. C'est vrai que quand les gamins vont à la piscine municipale le week-end avec les parents et avec les frères et soeurs ça peut être une partie de jeu. Donc il faut voir au cas par cas, voir comment ça se passe, voir comment s'est supporté.

Les règles de la kiné :


-ne doit pas fatiguer l'enfant : il ne faut pas que parce qu'il a sa séance de kiné du cours en sort complètement épuisé et du coup ne fait rien pendant deux jours.


-ça doit aller dans le sens des gestes de base de la vie quotidienne : sur un enfant ne marche plus la kiné ne va pas le faire marcher, ça va être d'entretenir le mouvement qu'il fait.

En soi, les traitements médicamenteux dans ces maladies si n'existe pas encore réellement. Ce qui est certain :par une bonne prise en charge en kiné et dans une bonne prise en charge dans le sens large, un enfant chez qui le diagnostic est posé quand il est encore petit, on va avoir une espérance de vie qui va être augmentée d'une dizaine d'années dans un contexte de qualité de vie. C'est-à-dire que malheureusement il en marchera pas mais il aura moins de déformations, moins de douleur et donc il lui aura une amélioration de la qualité de vie.
Un enfant qui marche, il ne faut pas lui dire de ne plus marcher.

AVQ= activité de la vie quotidienne

Au-delà de la kiné, parce qu'on était dans la partie déformation articulaire, au-delà de la mobilisation, la kiné, de la piscine il y a l'appareillage.
L'appareillage c'est le compromis par rapport à la mobilisation massive et il y a les immobilisations en bonne position. Donc le but c'est de limiter et d'éviter l'apparition de rétraction et éventuellement, rarement dans le maladie neuromusculaire, c'est d'aider une fonction. C'est-à-dire qu'il y a en gros les appareils d’immobilisations et des appareils de fonction. Sachant que dans le maladie neuromusculaire l'appareil de fonction est très rarement utilisé.

L'appareillage :  par exemple si le pied a tendance à partir en échun mais que durant la mobilisation passive on arrive à récupérer, va faire ce qu'on appelle un moulage plâtré. C'est confectionné par une personne expérimentée sur l'appareillage et sur le maladie neuromusculaire. C'est-à-dire que tout le monde ne peut pas se dire « je suis un appareilleur en neuromusculaire ». C'est quelque chose qui s'apprend. Même au sein des appareilleurs certains ne font pas neuromusculaire. Il faut que le travail soit parfait. Ça ne doit pas porter une imperfection. une atèle ne doit pas blesser, ne doit pas faire mal. Si une atèle fait mal ce n'est pas l'enfant, c'est forcément qu'elle est mal faite. Il faut donc la reprendre et la refaire.
On la fait sécher pendant cinq minutes, on l'enlève, et à partir de sa l'appareilleur va couler dans ce moule du plâtre pour avoir dans son atelier l'équivalent de la jambe du patient, et va confectionner l’attèle.

Quand il s'agit de déformations au niveau des chevilles, le but est de lutter contre le varus équun. Il y a éventuellement des chaussures de type bottillons et puis il y a des orthèses nocturnes. Pourquoi nocturnes ? Parce que le gamin dort facilement 10 à huit heures par nuit ça va être une posture prolongée est indolore donc non seulement ça va permettre de maintenir une bonne position et en plus ça va éviter d'installer pendant le sommeil une mauvaise position (dormir en décubitus ventral( aggravation de la lordose lombaire). En imaginant que le sujet tort dans une position correcte, sur le dos ou sur le côté, les pieds sont durant le sommeil en détente musculaire donc en position d’équun de sommeil. Le seul problème, par rapport à nous qui lorsque le nous nous levons le matin nos muscles sont pas directement fonctionnels et que nous nous  agitons durant la nuit, contourna un déficit même partiel le pied de reviendra pas forcément. Donc que c'est très important d'avoir une action nocturne pour éviter la position vicieuse et en plus pour gagner chez ceux qui ont tendance à être un petit peu rétracté.
Image d’une attèle nocturne qui a été faite par rapport à un moulage. Le pied est maintenu. C'est très bien supporté. Le seul inconvénient est l'acceptation physique et morale. L'acceptation physique peut-être on parlait avec que des chaussures neuves tiges ont du mal à se faire à notre pied et qui peut faire mal. On ne va pas dire un sujet  qui vient d’avoir  une atèle de la porter toute la nuit. C'est fort probable que ça se passera mal. On peut lui conseiller par exemple de la mettre en regardant la télé, de l’enlever, de contrôler si il n'y a pas de rougeur, d'ampoules. Il peut faire sa deux ou trois fois avant de la mettre durant toute la nuit.

Ça ne se met jamais directement sur la peau parce que c'est fait avec du polyéthylène donc on met une espèce de chaussettes en coton que l'on met habituellement sous le plâtre. 

En règle générale il faut éviter de faire la première prescription en début d'été ou en cours d'été parce qu'avec la chaleur, ca peut vite devenir insupportable et donc ils peuvent être dégoutés et ne plus les mettre par la suite. 

 Pour éviter les rétractions au niveau du genou, il faut lutter contre le flessum par des appareils.

Au niveau des genoux c'est le même principe que l'attèle nocturne mais en plus long. 
Pour les hanches et le bassin, les enfants ont souvent la tendance à être en position de la grenouille c'est-à-dire en abduction et en rotation externe. Il faut savoir qu'il existe des plâtres pelvi-pédieux en abduction : lit platré chez le petit enfant c'est-à-dire qu’en fait à partir d’un moulage platré, on va faire un matelas dans lequel l’enfant est posé. C'est-à-dire qu’on va le mettre avec les jambes bien positionnées etc… À Nice on ne fait pas de lit plâtré. Les enfants sont complètement bloqués.

Généralement le problème ne vient pas des enfants mais surtout des parents c'est parce que l'enfant atteint de maladie neuromusculaire voit très bien qu'il n'est pas comme ses copains, mais tant qu'il a la marche (l'arrêt de la marche et le passage en fauteuil roulant est une étape difficile pour lui) mais avant c'est surtout les parents qui ont du mal accepter le handicap. Quand on met une attèle de façon préventive ou lorsque le gamin est en fauteuil roulant, cela met les parents devant le handicap de leur enfant. Et très souvent lorsque l'on a du mal à faire porter une attèle chez les tout-petits, pas après chez les ados c’est différent, mais c'est souvent due aux parents qui ont du mal accepter le handicap. C'est juste une constatation, pas une critique.
En ce qui concerne l'appareillage au niveau de la colonne, le but c'est d'essayer de limiter et la scoliose. La scoliose est une déformation de la colonne dans tous les plans, sagittal et frontal. Il y a deux grands types de scoliose :


-la scoliose idiopathique : c'est la scoliose de l'adolescent qui est en bonne santé et chez qui on trouve durant la visite scolaire que le dos est tordu.


-scoliose neurologique : c'est la scoliose la plus fréquente des patients atteints de maladie neuromusculaire. C'est un défaut musculaire qui entraîne, les forces musculaires vont s'exercer i de manière non symétrique d'où des déformations au niveau de la colonne. Celles-ci auront des retentissement au niveau du thorax et donc il va y avoir un retentissement sur la fonction respiratoire avec un syndrome restrictif.
On a beaucoup d'enfants qui ont un syndrome restrictif de l’ ordre de 80 à 90 %. Il respire à 10 % leur capacité vitale. Ces gamins sont généralement adolescents en fauteuil roulant, qui n'ont donc pas besoin d'une capacité vitale importante mais par contre lorsqu'ils se font une bronchite s'est souvent la qu’arrive la catastrophe.

Le syndrome restrictif du patient neuro-musculaire au lié à la scoliose due au défaut musculaire.

Si l'enfant marche, il a marqué corset à porter la nuit mais le plus souvent on lui fout la paix. Parce que la scoliose apparaît lorsque l'enfant a déjà perdu la marche.

Par contre si l'enfant a perdu la marche, il a même une atteinte musculaire du tronc qui au-delà de la scoliose est là à gêner le maintien de son assise. Donc le rôle du corset au-delà de son action sur la scoliose, ça va avoir une action sur le maintien de son tronc.

Corset de Garchois : c'est un corset et qui grandit un certain temps avec l'enfant, c'est-à-dire qui leur différend système  de vices qui permettent de ne pas changer le corset tous les 15 jours. Au niveau thoracique, le corset est écarté pour que le corset ampute pas encore plus la fonction respiratoire. Il maintient au niveau axillaire, il va avoir un appui mentonnier et un appui occipital pour exercer une traction vers le haut. 
Q : ça vous arrive souvent d'être confronté à un refus de soins de la part de l'enfant et de la famille ?

Dans le cadre neuromusculaire, ceux qui viennent à la consultation sont ceux qui veulent être pris en charge. Néanmoins c'est difficile d'évaluer combien il y a de personnes atteints de maladie neuromusculaire et qui ne viennent pas à la consultation. Je crois que actuellement en France la plupart sont suivies, en plus il y a l’AFM qui est quand même très connu et qui apportent des aides. Maintenant il y a des moyens d'obtenir les fauteuils le par le biais du conseil général. Mais  s'il y a un problème on appelle l’AFM qui aide beaucoup. Les personnes concernées se mettent en relation avec l’AFM qui eux-mêmes travaillent en collaboration avec nous, durant la consultation pluridisciplinaire y a une personne de l’AFM.
Donc pour répondre à ta question, ça arrive quelquefois. Il y a des fois où les parents veulent tellement bien faire et se mettent à la place du kiné, devenant ainsi une sorte de soignants et qui ne font pas ça forcément bien.

Par contre ce qui arrive et qui n'est pas rare du, c'est au moment de l'adolescence. La crise ados arrive chez la plupart des gamins malades ou pas, le gamin adoslescent qui est dans un fauteuil roulant, sa seule façon d'exprimer sa crise ça va être de refuser la kiné. Il est complètement dépendant de quelqu'un, il ne pourra pas choisir. Il y en a qui vont arrêter certaines choses dans la kiné. Il est donc important des foires de faire des breaks, partir en vacances. Même si on voit que l'enfant a vraiment besoin de continuer ses séances de kiné, on peut le faire arrêter 15 jours pas plus.
Dans la maladie de Stheinert, un des symptômes de la maladie est d'ordre cognitif : ils discutent tous refusent tout, ce qui devient vraiment difficile mais cela fait partie de la maladie.

En gros à Nice il y a une consultation pluridisciplinaire adulte, est il y a une consultation pluridisciplinaires  enfant. Durant la consultation pluridisciplinaire adulte, on voit les patients tous les ans à peu près. Si on voit qu'un patient a une cheville qui commence à s'enraidir, on le voit en consultation non pluridisciplinaire en intermédiaire. Si j'estime qu'il faut le voir dans trois mois où l'on voit dans trois mois…

Si le malade entre-temps a un problème, il peut téléphoner à la secrétaire et essayer d'être ajouté à la consultation pluridisciplinaire. Mais c'est très difficile car une consultation disciplinaire est très long et pour faire du bon travail il faut éviter d'avoir plus de cinq malades. Comme cela on évite de bacler.
Chez l'enfant c'est différent, dû à l'importance de la croissance donc on voit les enfants systématiquement tous les six mois. Si il y a un problème, les parents appellent et enfants est rajouté. L'enfant comme on le voit tous les six mois, on s'organise autrement on consulte toute la journée et une semaine sur deux, donc on se débrouille pour trouver une place.

Les appareillages pour la rétraction des membres supérieurs on les utilise très peu. Le maintien en bonne position c'est l'opposition du pouce, c'est une extension de l'ordre de 30° du poignet. On met l’attèle la nuit, mais en pratique on le fait très peu parce que les enfants ont déjà les membres inférieurs, le corset…

Q : à partir de quand l'enfant pose son choix à lui ?

Tout le temps, celui qui est concerné donc il faut lui expliquer à lui qu'il va mettre une attèle la nuit ont fait jamais derrière son dos. C'est très rare que les petits refusent le soin. C'est vrai que il y a des enfants qui ont du mal à s'endormir avec les attèles, mais dans ce cas-là on lui explique à lui et aux parents qu'on lui mettra une fois qui sera en train de dormir. 

La qualité du sommeil de ses enfants on la connaît par celle des parents parce que le gamin appelle ses parents si il y a un souci.
Après il y a des types d'orthèses en velcros convoie dans le commerce avec des scratches mais qu'on fait très peu.

L'appareillage de fonction.

Ça par contre la verticalisation est très importante. Donc il faudrait avoir au moins une heure par jour de position verticale. Mais c'est basé sur rien. Il n'y a pas d'études scientifiques qui le prouve. On est en train de faire une étude sur des sur des enfants qui refusent la verticalisation par rapport à d'autres qui acceptent, et on essai de prouver  de façon scientifique de l'intérêt de la verticalisation.

La verticalisation se fait soit avec des appareils cruro jambier bilatéraux c'est-à-dire de grandes attèles qui prennent toutes les jambes chez un enfant qui tient encore du moins au niveau du tronc qui est en train de perdre la marche. On le met devant un plan fixe. En pratique ce n'est plus utilisé.
Le but c'est la lutte contre l'ostéoporose mais pas que ca. Au niveau orthopédique quand on est verticale on est en posture de cheville, de genoux, de hanches. En sachant que quand il y a déjà des déformations, et que la verticalisation se fait même en position un peu vicieuse c'est quand même pour éviter les aggravations de ces déformations. 

Tous ces intérêts la, le diaphragme est libre et donc au niveau cardio-respiratoire il n'y a pas de compression exercée par le diaphragme quand on est assis et ça peut aider au niveau cardio-respiratoire. Pareil au niveau digestif : la verticalisation favorise le transit intestinal. Au niveau urinaire, on limite le risque d'infection urinaire.

Le regard horizontal : on est fait pour regarder horizontalement. Dans une discussion quelle qu'elle soit pour être égale à égal il vaut mieux être même niveau. Lorsqu'on discute avec une personne en fauteuil roulant inconsciemment il y a une position hiérarchique qui se crée, celui qui est en dessous a tendance à être dominé. Donc il faut que le sujet s'il a envie, qu'ils puissent parler d'égal à égal avec son interlocuteur.

L'éveil psychologique et l'acquisition psychomotrice sont évidemment importantes par rapport à la position du regard horizontal.

Table de verticalisation, c'est pas trop utilisé dans le cadre de maladies neuro-musculaires sauf au décours  d'une chirurgie.

Appareil de verticalisation  : pas besoin de le tenir, au niveau musculaire on  est à zéro partout. Donc c'est une position verticale passive. Avantage : la verticalité. Deux  inconvénients : ça nécessite une manutention pour installer le patient avec un transfert ce qui est une charge pour une tierce personne, et puis l'encombrement de l'appareil. Avoir sa chez soi quand on a déjà un fauteuil roulant électrique, un verticalisation manuel… Il faut encore trouver la place pour ca.

Ce qu'on utilise maintenant ce sont les fauteuils roulant verticalisateurs électrique. La personne qui est sur ce fauteuil peut faire tout ce qu'elle veut et de la même façon elle peut se mettre debout si elle veut discuter avec quelqu'un d'égal à égal. Ce fauteuil un intérêt dans les activités ludiques permettant ainsi d'aller à des spectacles en étant au même niveau que tout le monde. Cela leur permet aussi de pouvoir attraper quelque chose situé trop haut par exemple un bouquin, ouvrir la fenêtre.
Petit bémol : le prix : 30 000€. Maintenant par le biais du conseil général on a des financements pour ces fauteuils la. Malheureusement en gros entre le jour où fait l'ordonnance ou le jour où la personne le reçoit, si elles passent par le conseil général, mais entre huit et 10 mois. Ce qui veut dire qu'il faut anticiper, il faut commencer à parler du fauteuil alors qu'il encore la marche. La pour le coup, ce sont les enfants qui ont beaucoup de mal a accepter l’idée du fauteuil parce que ça leur fait comprendre qu'ils vont perdre la marche. Il faut leur faire comprendre qu'ils pourront faire beaucoup de choses qu'il ne pouvait plus faire avant.
Depuis un an et demi  il existe un fauteuil roulant électrique verticalisateur 100 % sécurité sociale n'a pas un grand confort et qui n'est pas mal. L'avantage est qu'il est disponible en un mois et demi. Ce fauteuil est renouvelable tous les cinq ans mais pour un enfant en pleine croissance, il faudra le renouveler beaucoup plus tôt. En gros dans les 2-3 ans, en plus de l’usure du fauteuil, il faut changer de fauteuil. 

Dès qu'il y a un système électrique qui permet de propulser un fauteuil il faut qu’il y ait  au-delà de l'ordonnance, un certificat comme quoi la personne a essayé son fauteuil en présence du médecin montrant bien qu'il est capable de l'utiliser au niveau de ses fonctions cognitives.

Toujours dans les orthèses de fonction, l’orthèse de l'omoplate. Mise en place par Nice. Uniquement dans le FSH : dysmorphie faciaux spaculo huméral. dans cette maladie le plus souvent les gens sont marchant, la gêne essentielle est au niveau de la ceinture scapulo huméral. C'est-à-dire que les muscles qui viennent fixer l'omoplate à sur la cage thoracique sont paralysés. Ça veut dire que quand ils veulent lever le bras, l'omoplate au lieu de rester plaqué contre la cage thoracique va capoter. Ça se voit aussi dans d’autres maladies hors neuro-musculaires avec atteinte musculaire. Il y a une atteinte du grand dentelé, fixateur de l'omoplate. Celui-ci bascule du coup il y a une incapacité à lever le bras. On a remarqué que si on venait plaquer avec la main l'omoplate ils arrivent à monter plus. Donc on a eu l’idée d'une attèles qui vient bloquer l'omoplate.
Donc on fait  un moulage de la partie dorsale, à partir de ce moulage on confectionne une plaque en polyéthylène avec un système de maintien pour venir à un peu maintenir. Ça permet un gain a l’antépulsion,a l’abduction, ça réduit les douleurs parce que ça repositionne bien les têtes humérales.
Inconvénients : tout d'abord c'est une attèle, qui veut dire handicap. Les attèles se voient sous la chemise, et c'est gênant.

Après la rééducation, on a la chirurgie. C'est essentiellement deux choses qui vont être opérées :


-les membres inférieurs : par rapport aux rétractions au niveau des pieds, des genoux, des hanches. On fait des ténotomies c'est-à-dire qu'on coupe quelques fibres tendineuses au niveau des tendons rétractés.


-le rachis.

Ce qui est très important dans le cadre de la chirurgie, c'est la rééducation postopératoire parce que si on fait rien les rétractions réapparaissent. En sachant que cette chirurgie était très à la mode durant une période, l'a été beaucoup moins ces dernières années, puis depuis un an ou deux ans on en refait un peu.

Pourquoi ?

Tout d'abord parce que c'est une chirurgie qui est douloureuse, malgré des techniques antalgiques les enfants souffrent beaucoup. Très souvent on voit réapparaître les rétractions. 

Par contre une chirurgie est quasi systématique c'est l’arthrodèse vertébrale postérieure c'est-à-dire fixer pour que la scoliose arrète de s'aggraver.
Dans la maladie de Duchêne, il faut savoir qu'on estime à environ 10 % des enfants n’auront pas la scoliose et on sait que le sein aggrave la fonction respiratoire. Donc c'est un consensus où on va proposer l'intervention pour tous les enfants qui ont la maladie de Duchêne en sachant que c'est exceptionnel qu'on n'opère pas. C'est une intervention qui est quasi systématique. Elle ne se fait pas en fonction du degré de scoliose, elle se fait en fonction de la fonction rapportait à la fonction respiratoire et à l'âge. C'est-à-dire que pour vous donner une idée, dans la chronologie de la maladie l'enfant perd la marche vers 8-10 ans, il sera opéré après la perte de la marche. Il est pas question d'opérer un gamin de la colonne avant la perte de la marche. Parce que ses enfants quand ils ont encore la marche, il marche avec une grande lordose lombaire de compensation par rapport à l'équilibre. Si on corrige cette lordose, ils perdent la marche tout de suite, ils ne remarcheront jamais.

Donc nous notre but, c'est de maintenir et de préserver une fonction que le sujet a. Il n'est pas question que nous pour essayer de l'améliorer quelque part, on lui enlève une fonction.

En fonction de la fonction respiratoire, c'est l'anesthésiste qui  à interdire l'opération. Donc nous avant même la consultation avec l'anesthésiste préopératoire, on fait une EFR (= épreuves fonctionnelles respiratoires) parce que celle-ci est très limite on pose une indication chirurgicale parce que le risque si on attend trop c’est après on ne pourra plus l'extuber ( trachéotomie !
Pour favoriser la croissance du thorax, le problème c'est  la surface d’échanges possibles. Il faut qu’il y ait au niveau alvéolaire, un maximum de surface alvéolaire pour permettre un maximum d'échanges gazeux. On va faire chez un enfant en pleine croissance, on va lui faire faire la respiration assistée par un régulateur de pression = ce sont des appareils qui insufflent de l'air passivement. Le but étant de développer au maximum les alvéoles pour pour avoir un maximum de surface alvéolaire. Si le gamin fait ca 10 minutes par jour s'est déjà très bien.

C’est important, de la même façon que l’os, de le mettre en place très précocement.

Il y a des techniques de reéducation respiratoire en cas de problème en cas d’encombrement respiratoire, ces appareils vont favoriser  l'ouverture alvéolaire, limiter les atelectasies. Techniques ponctuelles pendant la période d’encombrement.
Il y a éventuellement l’assistance respiratoire non invasive par voie nasale la nuit, et puis dans les formes les plus graves, on a recours à la trachéotomie. 

Trachéotomie : il y a 3 cas de figure

-gamin opéré qu’on ne peut pas extuber


-gamin qu’on surveille depuis des années, on voit que sa fonction respiratoire baisse, qu’il ne va pas pouvoir s’en sortir. Donc on aborde avec lui une éventuelle trachéo. A  Nice hors SLA, on n’est globalement pas très trachéo. Il y a des centres où tous les jeunes sont trachéotomisés. 


- gamin qui est suivi en consultation et qui va présenter une bronchite avec décompensation. Il lui reste 10 % ou 5 % ce qui satisfait pour s’en sortir. Il arrive en garde et dans l’urgence on lui fait une trachéo mais soit les parents s’opposent, soit le gamin s’oppose. C’est vraiment le problème actuel. On voudrait éviter la trachéo abusive malgrès le désir du patient. Mais il y a des gens qui ne voulaient pas avoir de trachéo et puis au moment même ils sont contents d’avoir une trachéo.

Des troubles de la déglutition existent, ils sont souvent été négligés. Il faut savoir si il y a un bavage, lenteur des repas. Quant le sujet mets beaucoup de temps à manger. Il faut bien installer pour les repas. Il faut éventuellement adapter l’alimentation. Le temps buccal de la déglutition  peut se rééduquer chez un orthophoniste. 

L’apprentissage de la famille c’est par rapport à la position : il faut faire attention aux fausse idées => avale de travers, il faut regarder en haut pour mettre la tête en l’air. C’est l’inverse ! Pour favoriser la déglutition il faut plaquer le menton contre le sternum pour éviter les fausses routes ; 

Il faut être attentif pour ne pas qu’il se retrouve en situation de dénutrition. Ce n’est pas exceptionnel de trouver des Duchène très maigre. ( diététicienne à la consultation. Il ne faudra pas hésiter à mettre des compléments nutritionnels si nécessaire.    On fait de plus en plus de gastrotomie avec une sonde d’alimentation  per cut. 
Plus ou moins alimentation par voie buccale parce que c’est un petit peu comme le fauteuil roulant (on peut avoir le fauteuil si il marche), quelqu’un qui a des troubles de la déglutition, qui ne mange quasiment pas ( lui apporte les éléments nécessaire en quantités et qualités nutritionnels par la gastrotomie. Mais ca ne vas pas l’empêcher à coté qu’il aille se manger un morceau de chocolat ou un morceau d’hamburger= coté gustative, plaisir. D’autant que le repas = moment où on se retrouve donc lorsqu’on a une gastrotomie qu’on mange plus, pourquoi venir à table pour regarder les autres manger !

Dans le cadre du neuromusculaire, on apporte pour avoir l’équilibre (dans d’autre cadre par exemple  par rapport au trauma craniens qui ont une gastrotomie due aux troubles de la déglutition, quand on voit que ca va mieux, on va avoir tendance a ne pas les combler en compléments afin de redévelopper l’envie de manger) . Le but est de donner la quantité nécessaire. Et par la bouche quand on  peut maintenir une alimentation par voie buccale, c’est plus du coté plaisir.

C’est très fréquent d’avoir des RGO : on sait pas trop pkoi mais c’est fréquent. 

Ces problèmes là : le plus fréquent et le plus classique c’est le problème de constipation chronique due à deux choses :


-il ne bouge pas


-on a du mal à les faire boire : parce que le gamin de 16 ans qui est dans un fauteuil électrique dans un lycée ou collège normal, pour faire pipi = très compliqué. Soit il y a une aide, une auxiliaire de vie qui vient à midi pour l’aider à manger et qui en même temps l’emmène faire pipi. Les jeunes très souvent s’auto limitent parce que moins tu bois, moins tu as envie de faire pipi… 

De plus très souvent les auxiliaires de vie sont des femmes et que le jeune homme de 16 ans n’a pas trop envie d’aller se faire faire pipi par une minette de 25 ans.

Au délà de la crise de l’ado, il y a le rapport avec les filles ! Parce que  le Duchène c’est une maladie qui atteint l’homme. Il y a de très rare cas ou c’est une fille qui est touchée.  

 Le garçon qui a envie d’avoir une petite copine, qui est en fauteuil ca complique, qui a au niveau sexuel aucune atteinte, aucune gène, et qui ont des envies comme tous les garçons de leur age.
Q : Est-ce qu’il y a des consultations en couple ?

C’est une maladie génétique donc il y a toujours des problèmes de transmissions…D’où une consultation génétique. Le généticien n’est pas systématiquement à ttes les consultations parce que c’est quelques chose qu’on a prévu. On fait aussi des conseils génétiques pour savoir le risque potentiel de transmettre la maladie à sa descendance. 

Autant chez l’enfant ce sont les parents qui vont venir par rapport à leur frère et sœur à eux ( le gamin est mis à l’écart car il n’y a pas d’intérêt.

Autant chez un jeune qui va se marier, c’est une consultation de couple, ils y vont tous les deux.

Q : est-ce que dans une consultation où il y a  la famille et le jeune, est-ce que c’est pas difficile d’aborder les problèmes de sexualités quand il a 15-16 ans il qu’il peut être amené à vous poser certaines questions ?

Oui tu as raison mais ca c’est un petit peu à nous de devancer. Maintenant aussi avec internet, ca leur à changer la vie. Ils ont des capacités d’épanouissement qui n’existaient pas avant. Ils savent beaucoup de chose. Mais c’est vrai que l’aspect par rapport à la transmission éventuelles de la maladie, ce n’est pas trop le problème parce que l’enfant va mourir. Les Duchènes adultes sont souvent chez les parents, si ils atteignent 30 ans = trachéotomie, gastrotomie…
Les enquêtes génétiques  dans les maladies neuromusculaires quand on est mineur, la loi interdit de faire des refaire si on n’a pas de signes. 
Souvent j’ai des patients qui veulent savoir si leur enfant est porteurs de la maladie… Tant qu’on n’a pas de signes, on ne peut rien faire. Si je suis avec quelqu’un et qu’on veut avoir des  enfants, on ne peut dans un couple construire quelque chose avec un grand point d’interrogation comme ça sur un truc aussi grave. Après c’est une discussion de couple !

Q : est-ce que la loi l’interdit en rapport à l’organisation de santé publique, de panique dans la population que sa engendrerait ou est-ce que c’est pour une raison particulière ?

C’est pas une question de panique, c’est pas parce qu’on a peur d’annoncer un diagnostic. C ‘est plutôt parce dans la mesure où tu n’as pas les moyens de traiter…

Si par exemple, une patiente a la maladie de Charcot Marie, est-ce que forcément il sera question d’avortement thérapeutique ???
Patiente  enceinte, amniocentèse révélant un diagnostic de maladie neuromusculaire étiqueté. La généticienne l’a envoyé en consultation pour savoir les problèmes éventuels de la maladie avant de prendre une décision. 

Travail en équipe ! 

 Q : D’expérience, au fil du temps, est-ce qu’on est vraiment des soignants ou est-ce qu’on développe une relation d’accompagnant ?

Ca dépend de chacun, je développe autre chose que le soignant pur. Mais il faut essayer de se remettre à la place du soignant pour se protéger. Les premières consultations sont difficiles…mais au fil du temps on arrive a développer une espèce de protection. Ca dépend aussi beaucoup des patients avec lequel on développe plus ou moins d’affinités .

La prise en charge de la douleur : elle n’est pas due à la maladie mais aux complications.   Si on demande à l’enfant si il a mal, il répond non directement et puis si on insiste il peut dire : « oui mais c’est normal ». Donc il faut bien rechercher des douleurs, parce que c’est pas normal d’avoir mal. Durant l’interrogatoire on a des grilles pour poser les questions dans toutes les circonstances de la vie, pour essayer  de mettre le doigt sur une douleur et la prendre en charge. Donc le traitement il est curatif et préventifs. D’où prise  en charge par la kiné, de la mobilisation.

Il faut vérifier les installations en cas de fauteuils trop petits. Penser a tout vérifier.

Acquisition scolaires : il faut savoir que dans certaines maladies neuromusculaires il y a une atteinte cognitive possible. 

Les prises en charges sont multiples, difficiles, adapter au sujet. 

Un gamin qui a une maladie neuromusculaire qui est en fauteuil et qui veut devenir athlète, il faut l’inciter à faire autre chose.

Le plus possible, la scolarité doit se faire en milieu normal.

Il faut penser qu’un jeune avec une maladie neuromusculaire de Duchène, avec toute la prise en charge en kinésithérapie, il est évident qu’un kiné ne peut pas avoir que des maladies de Duchène, sinon il ne rentabilisera jamais son cabinet. Donc en règle générale, il faut qu’on rentre en contact avec le kiné, les premières prescriptions on fait un courrier avec les objectifs de la rééducation. Pour faciliter au niveau du port, autant trouver un kiné par très loin de chez eux.  En générale c’est deux fois par semaine sauf en période aigu ou on en rajoute. L’enfant peut avoir des difficultés à écrire !

