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Contrairement a I'adulte, I'enfant est un étre en

developpement sur lequel la maladie va retentir
de maniere dautant plus importante qu’elle
sera a début précoce et’dvolutivite rapide

Chez I'enfant, les maladies neuro-musculaires du
donc une influence particulierement importante:s

L ’appareil respiratoire
L ’appareil osteoarticulaire et la croissance
sLa croissance pondérale

Le transit intestinal et I'equilibre nutritionnel
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Retentissement des maladies newo
musculaires chez I'enfant

Pour limiter le retentissement des maladies newrseunlaires
chez un enfant, la lutte est quotidienne, fastskemais

Indispensableen attendant des thérapeutiques efficac

_es aspects respiratoires

_es aspects orthopdiques

_es aspects cardiagues

_es aspects digestifs et nutritionnels
Prise en charge de la douleur
eSoutien psychologique et autres aides




Les aspects respiratoires

*Physiopathologie
eSurvelllance

*Prise en charge




Retentissement des mal neurmusc
sur la fonction respiratoire

Diminution variable de la force des muscles respitaires
(diaphragme, intercostaux, muscles accessoires, adinaux)

*Reéduction des volumes pulmonaires (CV, CRF)
*Réduction des débits expiratoires (VEMS, DEMMe2/75)
*Reduction des compliances thoracique et pulmonaire
Diminution de la croissance pulmonaire

*Fatigabilites des muscles respiratoires
*Retentissement sur les échanges gazeux

e|nefficacité de la toux




Specificité de la fonction
respiratoire de I'enfant et du NRS

*Muscles fatigables : peu de fibres de type Il

slmmaturite du contrble ventilatoire, de |a déglotitet
de la motricité oesophagienne (S10)

Abondance du sommeil REM (hypotonie+++)

*Obstruction respiratoire fréquente : etroitesse\d&S,
iInefficacité de la toux, hypersécretion bronchique.

*Croissance pulmonaire liee a la multiplication
alvéolaire jusgu’a I'age de 4 ans




Fonction respiratoire de I'enfant :
facteurs aggravants

Scoliose (puberte) :

*Relation linéaire entre I'importance et I'evolutésde la
scoliose et la diminution de la CV.

Limitation de I'évolutivité de la scoliose en paasit debout
Port du corset . ajustement a controler

Reflux gastro oesophagien, troubles de la degluimn
et de la motricité oesophagienne, malnutrition.

Infections respiratoires récidivantes

Cardiomyopathies
Apnees du sommeil centrales et ou obstructives -




Auto-
aggravation
respiratoire

dans les
maladies

neuro-Mmusc

Evolution spontanée
en I'absence
d’aggravation du
déficit musculaire si

pas de prise en charge

Atteinte musculaire primitive

Falblesse musculaire

Réduction de la maobilite thoracique

Enraidissement

Augmentation du travail musculaire
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Fatigue des muscles respiratoires

Primitive et major €e par :

- Augmentation du travail respiratoire par
alteration de la compliance thoraco-pulmonaire

* Hypoxémie
e Malnutrition

 Atteinte myocardique




Diagnostic et surveillance de I'IR
Variable selon le type de maladie neuro-musc

Spirometrie (couche et assis avec et sans corset) :

Intérét des mesures statiques et des courbesvadlnibe.
Gazométrie artérielle ou capillaire

Enregistrements polygraphiques nocturnes

Sa02, ECG, EEG, mouvements thoraciques et abdorjinau
mouvements oculaires, EMG, flux buccal et nasal.

Examen a la recherche d’'un RGO




Intéréts d’'une surveillance reguliere
de l'insuffisance respiratoire

Prevenir les accidents aigus
Infections respiratoires
Atélectasies

Programmer les traitements invasifs
Arthrodese rachidienne

Etudier le retentissement des orthéses
Tolérance du corset

Mettre en place une assistance ventilatoire
Réeéducation par relaxateur de pression
Ventilation necanique par masgue nasal ou trachéotgmie
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Altération des échanges gazeux

Evolution spontarée

*Gazometrie normale de jour et de nuit
Episodes de désaturation nocturne

*Hypoxeémie associée a une hypo ou normocapnie
Effets shunt par anomalies du rapport ventilatierf(msion
- Hypoxémie hypercapnie

Stade d’hypoventilation alvéolaire




Prise en charge tlerapeutiqgue (1)

Kinésitherapie de mobilisation thoracigue et de
désencombrement ++++

Manuelle (drainage bronchique, toux assistee) écamique
(cough assist, percussionnaire)

Importante dans les formes évolutives,

Permet de lutter conte les atélectasies et coattérhation de
la compliance thoraco-pulmonaire.

Réeéducation quotidienne par relaxateur de pression

15 a 30 minutes par jour, mobilise la cage thorazgjies
sécrétions pulmonaires, lutte contre les atélexdasi

Fonction d’'aérosolisation si besoin.




Réd&lucation par
relaxateur de pressio




Prise en charge tierapeutique (2)

o|_utte contre les infections virales etles surinfdmns
respiratoires (vaccination, antibiothérapie)

*Traitement symptomatique des troubles dela degluipon
et du reflux gastro oesophagien,...

*Assistance respiratoire pré et post chirurgicale

eSurveillance et prise en charge des pauses respoaes
d’origine centrale et/ou obstructives :

Ventilation au masque nasal ou théophylline 5mg/kg/

Libération des VAS : amygdalectomie, adénoidectomie




Assistance respiratoire

Indiquée en cas d’anomalie des échanges gaze
retentissant sur 'lhématose

Ventilation non invasive :

Choix de I'appareil de ventilation

«Appareil volunetriques, barogtriqgues ou mixtes

*Type de ventilation : assistée ou controlee

Importance de l'interfacemasque nasal ou bucco-nasal,
pipette, embout narinaires

Les difficultés : fuites, aérophagie et problemigestifs.

Ventilation invasive par trachéotomie




Ventilation
nocturne par
masqgue nasal

f.r' 3




Aspects orthopedigues

| e retentissement sur la croissance et
I'apparell ostéo-articulaire

La rééducation
L'appareillage

La chirurgie




Auto-
aggravation
orthopeédique
dans les
maladies

Nneuro-Mmusc
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Buts et techniques de la@&alucation

Lutte contre la degradation de I’état orthopédique:
Rétractions musculaires, deformations articulaideseur
Kinésithérapie passive :
Massages, mobilisations, étirements, posture

Balnéothérapie :

A eviter
Stimulation musculaire excessive
Renforcement musculaire actif :
Kinésithérapie agressive :




Etirements




Balnéothérapie
Postures




Appareillage

o Attelles de posture
 Appareillage de marche
e Corset
* Verticalisateur

o Fauteuil roulant électrique




Atte”es de Attelle de main
maintien

b

Attelle suropédieuse ., Attelle cruropedieuse




Apparelllage de marche




Corset de
maintien dit
« corset garchois»

Appui au niveau des
épaules et des ailes
lllaques. Thorax et

abdomen libres.

Port de la tétiere
imperatif




Verticalisation




Chirurgie

Membres inférieurs

Vers la période de la perte de la marche

Rachis

Ostéosynthese rachidienne par CD a envisager en
fonction de I'atteinte cardio-respiratoire




Chirurgie des membres m’érleurs

Luxation de hanche pré et post pp




Osteosynthese rachidienne
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Prise en charge cardiaque

Survelllance

Non invasive :examen clinique, ECG et ECG a haute
amplification, échocardiographie, enregistremelitieno

A la demande: fraction d’éjection ventriculaire isotopigue,
enregistrement de la conduction du faisceau de His

Régquliere (ne pas laisser passer I'hneure de la chirurgie)

Prise en charge tlerapeutique
Meédicamenteuse IEC précocement, Digitalo diurétigue,
Stimulation cardiaque
Greffe cardiaque




Maladies neuromusculaire et
atteinte cardiague




Aspects digestifs et nutritionnels

Les maladies neuro-musculaires retentissent sur eroissance
pondérale de maniere variable selon le type et |¢asle
d’évolution. Tenir compte aussi des facteurs indiduels

Risque de dénutrition fréquente par insuffisance déayprise

alimentaire de part :
Problemes d’articulé dentaire et de mastication
Difficultés de déglutition et survenue de blocagesentaires
Frequence du RGO source de douleurs
Douleurs abdominales et troubles du transit digestif

Risque de prise de poids excessive
courbes de croissance spécifiques aux patients Dughenne

Risque de constipation (Attention aux fausses dianees) :
Secondaire a l'insuffisance d’hydratation, a la latidn de la mobilite et

de la verticalisation, aux difficultés pour alleraaskelle, aux erreurs
diététiques, ... A




Prise en charge digestive
et nutritionnelle

Surveillance :
Evolution de la croissance staturo-pondérale

Mesure de paraetres morphomtriques (pli-cutane, pérgtre

brachial), impedanceaétrie

Evaluation quantitative et qualitative de la pisdorique
Explorations complémentaires :

TOGD, PH métrie, manoétrie oesophagienne, fibroscopie

Possibilites thérapeutiques :
Conseils et guidance dietétiques
Bonne hygiene de vie : boissons abondantes, exmreraguliere

Aide a la verticalisation pour les patients en fallite

Apports de suppléments caloriques
Nutrition entérale par gastrostomie




Douleur et maladies
neuro-musculaires

sFréquente: sous évaluée par le corpgdical en partie de part
une toléerance excessive par le patient.

Douleur aigue :
*Post opératoire
Lors des séances de kinésithérapie ou de vesitain
*Signes d’appel de complications (fractures, essarr.)

*Douleur chronique :
Mauvais positionnement
*Ortheses mal adaptées
*Rétractions musculo-articulaires
*Osteoporose




Prise en charge de la douleur

Souvent mieux organisée en milieu hospitalier dans
des périodes aigués. Intérét d’associer les straiég

Traitements medicamenteux :
*Depuis les antalgiques de niveau 1 jusqu’a la mogph
*Ne pas hésiter a l'utilisation préventive
*Physiothérapie: balnéothérapie, massages,....
«Adaptation des appareillages
Chirurgie
eSoutien psychologique

eAutres : cure thermale, hypnose, acupuncture, .... 4




Autres aspects de la prise en charg

Soutien psychologique
Adaptation et integration scolaire

Obtention des aides soclalesatessaires
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En conclusion

| a lutte contre le retentissement des maladies
neuro-musculaires chez I'enfant c’est :

Une prise en charge complexe

Une approche pluridisciplinaire

- =

Notion de réseaux de soins
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