Conséquences des maladies neuromusculaires sur le développement de l’enfant :
Ces conséquences doivent être prévenues et posent le problème de la croissance. 

Elles seront d’autant plus spécifiques que l’on s’intéresse à un enfant jeune : en effet, une maladie peu invalidante, touchant l’adolescent entraînera des conséquences moindres sur le développement que lorsque c’est un nouveau- né qui est atteint. 
De même, une maladie peu évolutive aura moins de conséquences qu’une maladie extrêmement évolutive. 

[image: image1.png]Pour limiter le retentissement des maladies neuro-musculaires
chez un enfant, la lutte est quotidienne, fastidieuse, mais

indispensable en attendant des thérapeutiques efficaces



Contrairement à l’adulte, l’enfant est un être en développement sur lequel la maladie va retentir de manière d’autant plus importante qu’elle sera à début précoce et d’évolutivité rapide !
Certains appareils sont atteints et leurs atteintes font toutes la gravité des maladies neuro- musculaires. 

Chez l’enfant, les maladies neuro-musculaires auront donc une influence particulièrement importante sur :

· L’appareil respiratoire
· L’appareil ostéoarticulaire et la croissance
· La croissance pondérale 
· Le transit intestinal et l’équilibre nutritionnel
Malheureusement, aujourd’hui, les stratégies thérapeutiques sont réduites ; en effet, en dehors des pathologies inflammatoires et des anomalies de la jonction neuro-musculaire où il existe des traitements efficaces, pour les autres maladies et surtout celles de l’enfant, les essais thérapeutique (thérapie cellulaire et thérapie génique) ne sont pas encore utilisable en permanence et à grande échelle. 
Donc, la limitation du retentissement des maladies neuromusculaires de l’enfant est un travail quotidien et indispensable. Ce travail est malgré tout, payant car on observe une amélioration de la survie des patients, et une amélioration de la qualité de vie de ces patients (vie sociale et scolaire plus ou moins normale. 
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· Les aspects respiratoires
· Les aspects orthopédiques
· Les aspects cardiaques
· Les aspects digestifs et nutritionnels
· Prise en charge de la douleur
· Soutien psychologique et autres aides
I- Les aspects respiratoires : 

Il s’agit d’un point central !

A- Physiopathologie :
· Retentissement des maladies neuro musculaires sur la fonction respiratoire :
· Diminution variable de la force des muscles respiratoires (diaphragme, intercostaux, muscles accessoires, abdominaux) ; cette diminution est variable de part l’intensité de la maladie et de part le type de muscle qui est touché. Certaines maladies retentissement particulièrement sur le diaphragme, d’autres touchent plus les muscles intercostaux et accessoires, en sachant que parallèlement, il peut y avoir une atteinte des abdominaux qui retentit aussi sur la fonction respiratoire !! 
Cette diminution des muscles respiratoires est une conséquence primaire et aboutit aux 2 points suivants. 
· Réduction des volumes pulmonaires (Capacité Vitale, CRF)
· Réduction des débits expiratoires (VEMS, DEMM 25/75) cad de la puissance de l’expiration
· Réduction des compliances thoracique et pulmonaire. Compliance= Souplesse
Compliance thoracique
Le muscle s’affaiblit et se fibrose et à partir de là, ce dernier va se rétracter, diminuant ainsi la souplesse de la cage thoracique (aussi du à une diminution de la force musculaire). Le thorax se rigidifie progressivement et pour mobiliser la même quantité d’air, il faudra faire plus d’efforts. 

Compliance pulmonaire

Un poumon est une entité souple. La compliance pulmonaire est la manière dont le poumon répond à la distension. Ainsi, un poumon que l’on mobilise peu, qui s’encrasse facilement parce que la toux est inefficace, devient moins souple, moins compliant… pour le remplir d’air, il faudra un effort beaucoup plus important. 

On agit au niveau de ces compliances pour maintenir la fonction respiratoire.  
· Diminution de la croissance pulmonaire : la croissance pulmonaire est liée pendant les 1ères années, à la multiplication alvéolaire. Pendant les 4 premières années de vie, un enfant multiplie le nombre d’alvéoles, sous l’influence de ces mouvements thoraciques. Plus l’enfant fait d’effort et plus les alvéoles se multiplient. 
A partir de 4 ans, cette multiplication alvéolaire se termine : ainsi, une maladie qui rend un enfant hypotone, amorphe avant l’âge de 4 ans retentit négativement sur la croissance pulmonaire. Par contre, si un enfant commence à être gêné par sa maladie neuro- musculaire au-delà de 4-5 ans, il aura peu d’influence sur le plan respiratoire. 
· Fatigabilités des muscles respiratoires, liées à la diminution de la force musculaire et à la difficulté de mobilisation du thorax et du poumon
· Retentissement sur les échanges gazeux : progressivement, l’oxygénation et l’élimination du gaz carbonique est insuffisante, ce qui aboutit à une insuffisance respiratoire. 
Les muscles respiratoires de l’enfant sont fatigués, ils n’arrivent pas à assurer l’hématose et des échanges gazeux corrects… aggravant l’état de fatigue !! 
· Inefficacité de la toux, contribuant ainsi à l’encombrement pulmonaire chronique. 
· Spécificité de la fonction respiratoire de l’enfant et du NRS :
· Les muscles du très jeune enfant sont fatigables : peu de fibres de type II, qui sont capables de maintenir un effort sur une longue durée. Chez le nourrisson et le jeune enfant, le muscle est immature et surtout riche en fibres de type I (effort violent et bref). Or le phénomène de respiration est continu dans le temps…
· Immaturité du contrôle ventilatoire, de la déglutition et de la motricité œsophagienne (SIO)
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     Trouble de la déglutition et de la motricité œsophagienne, source de problèmes respiratoires associés à des surinfections ou à des blocages alimentaires.  
· Abondance du sommeil REM (hypotonie+++) : le sommeil est découpé en cycle (sommeil superficiel au mmt de l’endormissement, sommeil profond + sommeil paradoxal= sommeil REM, caractérisé par les rêves ; la motricité et la musculature sont totalement relâchées tandis que l’activité cérébrale est importante). 
Attention, à ces périodes d’hypotonie chez les sujets déficients = APNEE OBSTRUCTIVE. 

De plus, chez le nourrisson, il y a beaucoup de sommeil REM que chez l’adulte : ces phases d’hypotonie et de relâchement musculaire sur des muscles qui manquent déjà de tonus vont aggraver le tableau clinique. 
· Obstruction respiratoire fréquente : étroitesse des VAS, inefficacité de la toux, hypersécrétion bronchique (les enfants font plus d’infection respiratoire en général, que les adultes). 
· Croissance pulmonaire liée à la multiplication alvéolaire jusqu’à l’âge de 4 ans
Voilà donc exposés les quelques points qui sont tout à fait, spécifiques au jeune nourrisson… ils doivent être associés aux retentissements globaux quelque soit l’âge, vu dans l’encadré précédent.  
· Facteurs aggravants :
Ce sont des éléments qui aggravent la fonction respiratoire mais qui ne sont pas directement liés aux problèmes respiratoires. 

· Scoliose (puberté) : 
· Elle déforme la cage thoracique et retentit sur le fonctionnement pulmonaire. Si on a un thorax complètement tordu, il y a un poumon étiré et l’autre complètement comprimé. 
· Relation linéaire entre l’importance et l’évolutivité de la scoliose et la diminution de la Capacité Vitale.
· Retentissement mécanique de la scoliose sur la fonction respiratoire
· Limitation de l’évolutivité de la scoliose en position debout : plus la personne reste debout et plus l’évolutivité de sa scoliose est diminuée. 
· Chez les jeunes enfants qui ont des scolioses importantes, on leur met des corsets pour maintenir le rachis qui est instable. 
· Port du corset : ajustement à contrôler. En effet, un corset mal ajusté peut avoir un retentissement mécanique sur le thorax car il comprime le thorax et gène les mobilisations. A cause de la croissance, un corset qui est valable à 6mois sera peut être gênant et comprimant à 9 mois. 
Pour vérifier que ce dernier soit adapté, on mesure la fonction respiratoire avec et sans corset avec l’idée qu’il apporte une amélioration de la fonction respiratoire en maintenant le thorax. 
· Reflux gastro œsophagien (++ chez le NRS) , troubles de la déglutition et de la motricité œsophagienne, malnutrition. Tous ces éléments par les risques d’infections pulmonaires qu’ils entraînent ou de majoration de la fatigabilité musculaire (malnutrition) retentissement de façon négative sur la fonction respiratoire.  
· Infections respiratoires récidivantes (plus fréquentes chez l’enfant, surtout pendant les 1ères années d’école). Cependant, elles ont des conséquences plus graves chez les petits myopathes que chez les enfants non myopathes. 
· Cardiomyopathies : le cœur est un muscle ; on peut donc avoir un retentissement négatif de certaines maladies neuromusculaires sur la fonction cardiaque. Lorsque l’on est en insuffisance cardiaque, on a un retentissement sur le plan respiratoire. 
· Apnées du sommeil centrales (liées à l’immaturité du TC) et/ ou obstructives (liées aux phases de sommeil REM et à l’hypotonie musculaire)
La prise en charge respiratoire reprend essentiellement tous ces éléments ! 
· Auto aggravation respiratoire

Il s’agit d’un cercle vicieux. Même si on part de l’hypothèse que la maladie neuromusculaire n’évolue pas (rare), cad que l’atteinte musculaire primitive ne s’aggrave pas, il existe une auto aggravation de l’état respiratoire chez le patient myopathe. En effet, l’atteinte musculaire est responsable d’une faiblesse musculaire, laquelle retentit négativement sur la mobilité thoracique et pulmonaire. Cette mobilité thoracique aboutit progressivement à un enraidissement de la cage thoracique, ce qui entraîne, pour avoir la même amplitude de mouvements thoraciques, à une augmentation du travail musculaire. 

Augmentation de la fatigue des muscles et lorsque les muscles sont fatigués, ils sont encore plus faibles. On a donc une faiblesse musculaire qui s’aggrave !! 

A fortiori, ce cercle vicieux s’aggrave d’autant plus vite que l’atteinte musculaires primitive est évolutive et importante. 

· Fatigue des muscles respiratoires :
Primitive et majorée par :
- Augmentation du travail respiratoire par altération de la compliance thoraco-pulmonaire
- Hypoxémie
- Malnutrition
- Atteinte myocardique
B- Surveillance :
· Diagnostic et surveillance de l’IR:

Variable selon le type de maladie neuro- musculaire
· Spirométrie (couché et assis avec et sans corset) : c’est l’examen le plus classique. On fait une exploration fonctionnelle respiratoire en faisant souffler le patient dans une machine … on aura les débits, les volumes etc…
Cette spirométrie doit être adaptée à la maladie cad qu’il faut :

· La faire en position assise et en position couchée. Les mouvements diaphragmatiques seront facilités par la position assise, surtout si ce dernier est déficient. On obtiendra donc de meilleures valeurs quand le patient est assis ! 
· La faire dans les mêmes conditions cad que chez un enfant, si on a commencé à lui assis, on continue à lui faire assis, de tel sorte qu’on ait des valeurs comparables. 

· Lorsque l’enfant est porteur d’un corset, il faut toujours lui faire avec et sans le corset pour juger de la pertinence de ce dernier… si le corset est mal appliqué et qu’il comprime le fonctionnement respiratoire, on aura un effet négatif. 

La spirométrie permet de contrôler la fonction respiratoire en sachant que cette spirométrie s’effectue lorsque le patient est éveillé ce qui ne recouvre pas forcément l’état de cette fonction tout au long du nycthémère. 
Pour évaluer le retentissement respiratoire nocturne, on fait des enregistrements polygraphiques nocturnes
Intérêt des mesures statiques et des courbes débit/volume.

· Gazométrie artérielle ou capillaire : lorsqu’il existe une atteinte diurne des capacités respiratoires, on mesure de façon très précise la teneur du sang en oxygène ou en gaz carbonique. Néanmoins, s’agissant d’un geste agressif et invasif, on va « stresser » le patient, qui risquera d’hyperventiler faussant ainsi, les chiffres de gazométries et masquant parfois les hypercapnies. 
· Enregistrements polygraphiques nocturnes. On mesure tout au long de la nuit, par l’intermédiaire de capteurs transcutanés :

· la saturation en oxygène SaO2 = 95-100%, pour mettre en évidence des désaturations ; ces dernières surviennent principalement pendant le sommeil paradoxal, durent quelques minutes à quelques dizaines de minutes et s’accompagnent volontiers d’une accélération du rythme cardiaque. 

· L’enregistrement de l’ECG (cf. raisons ci- dessus)

· L’EEG, qui permet de savoir dans quel stade de sommeil le patient se situe. En effet, quand on s’endort, on a une activité cérébrale ralentit tandis que pendant le sommeil paradoxal, cette activité s’accélère 
· Les mouvements thoraciques et abdominaux vont permettent de voir, couplés aux flux buccaux et nasaux, s’il y a des apnées centrales (absence de respiration lié au faut que le patient ne respire pas) et obstructives (l’arrêt du flux ventilatoire buccal et nasal n’est pas concomitant à un arrêt des mouvements respiratoires ; il y a un bouchon ce qui fait que le patient n’arrive pas à faire sortir ou rentrer l’air alors que les mouvements thoraciques et abdominaux s’accélèrent pour lutter contre le bouchon)
·  Les mouvements oculaires et l’EMG permettent d’apprécier l’état musculaire et les mouvements oculaires
· flux buccal et nasal.

· Examen à la recherche d’un RGO : en effet, grâce à la pH- métrie, on recherche de façon systématique la remontée de liquide gastrique acide. 
La fonction respiratoire va se dégrader au fil du temps, d’où l’intérêt d’une surveillance !! 
· Intérêt d’une surveillance régulière de l’insuffisance respiratoire:

· Prévenir les accidents aigus : on va être d’autant plus vigilant que la fonction respiratoire est altérée
*Infections respiratoires (grippe) : parfois dramatiques chez le sujet insuffisant respiratoire
* cela peut mettre en évidence des anomalies au niveau pulmonaire Par exemple, les atélectasies (zone du poumon qui s’obstrue et qui ne sert plus à la ventilation- Effet shunt qui retentit sur la gazométrie et sur la fonction respiratoire)
· Programmer les traitements invasifs
Arthrodèse rachidienne (stabilisation chirurgicale du rachis) : cette intervention va aboutir à la pose de tiges tout au long du rachis. 
Cette arthrodèse rachidienne pratiquée chez un patient insuffisant respiratoire, peut être compliquée. Ainsi, en surveillant ce patient, on va déterminer le moment adéquat pour la pratiquer : 

· Suffisamment tard = UTILITE ++

· Pas trop tard= RISQUE --. Si la scoliose n’est pas très avancée, la fonction respiratoire permet de penser de l’opération se passera bien. 
· Étudier le retentissement des orthèses
Tolérance du corset

· Mettre en place une assistance ventilatoire (moyens de suppléance de la fonction respiratoire)
Cette assistance sera mise en place en fonction de paramètres spirométriques et gazométriques, qui montrent que la fonction respiratoire du patient est altérée et qu’il faut la soutenir. 
*Rééducation par relaxateur de pression

*Ventilation mécanique par masque nasal ou ventilation assistée par   trachéotomie
· Evolution de la capacité vitale selon le type de pathologie:

Toutes les maladies neuromusculaires n’interviennent pas de la même façon sur la capacité vitale. On doit donc adapter la prise en charge respiratoire du malade au type de la pathologie dont il souffre et à l’évolutivité de sa fonction ventilatoire. 

Schéma : 

En ordonnée, on a la CV en % : ce % est un chiffre qui est donné en fonction de la CV théorique. En fonction du poids et de la taille, chaque personne possède une CV théorique. Dans un second temps, on fait souffler le patient dans une machine et on obtient sa CV réelle. 
On compare la CV vitale théorique obtenue par le calcul à la CV réelle : si les 2 valeurs correspondent, on est à 100%... les grands sportifs sont à 140% alors que les insuffisants respiratoires ont un % qui diminue (80%, 60% etc…). 
En abscisse, on a l’âge du patient (0-25 ans) en sachant que chaque trait représente 1 an. 

Chaque point du graphique correspond à un examen spirométrique. 
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Maladie de Duchenne (en haut) : on a une diminution assez linéaire, à partir de l’âge de 10ans et ce phénomène se poursuit jusqu’à 25-30 ans. 
Dystrophie musculaire (non Duchenne, à gauche) : la fonction respiratoire est préservée
Amyotrophie spinale infantile (à droite) : au environ de 5ans, l’enfant a une chute brutale de sa CV et en quelques semaines ou quelques mois, on a arrive à une valeur = à 10 ou 15% de la valeur théorique !
· Altération des échanges gazeux:

Évolution spontanée
· Initialement, Gazométrie normale de jour et de nuit
· Épisodes de désaturation nocturne, suite aux hypotonies pendant le sommeil REM. Souvent, on enregistre les épisodes associés à des accélérations transitoires de la fréquence cardiaque. 
Cependant, cela reste très ponctuel et en dehors de ces périodes de désaturation, la gazométrie reste normale. 
· Ensuite, apparaît une hypoxémie associée à une hypo ou une normocapnie : l’hypoxie est le seul stimulus qui nous fait respirer. Au départ, on a une hypoxie et pour lutter contre cet effet, le patient va hyperventiler… mais le gaz carbonique étant plus volatile que l’oxygène, il s’élimine plus rapidement. Quand l’hypoxie est modérée avec une normocapnie, on est déjà dans une détresse respiratoire cad que la personne est capable de compenser et d’éliminer le gaz carbonique mais n’arrive pas à avoir une oxygénation correcte.
Il ne faut pas se rassurer sous prétexte que le gaz carbonique est bas !!!!!!!!  
Effets shunt par anomalies du rapport ventilation/perfusion

· Hypoxémie hypercapnie : c’est le dernier stade. Le sujet a une hypoxie et malgré tout ces efforts, il n’arrive pas à respirer suffisamment pour compenser l’hypoxie, ni même l’hypercapnie. 
Stade d’hypoventilation alvéolaire

Tant que la gazométrie est normale, il n’y a pas de souci. Par contre, quand on commence à avoir un problème de désaturation nocturne, cela a un retentissement significatif sur la fonction respiratoire même si la personne ne s’en plaint absolument pas. On guettera alors la survenue de l’hypoxie.
C- Prise en charge
· Prise en charge thérapeutique (1)
· Kinésithérapie de mobilisation thoracique et de désencombrement ++++
Elle a pour but de lutter contre l’enraidissement thoraco- pulmonaire, contre la chute de la compliance thoraco- pulmonaire et contre les encombrements. 

Manuelle (drainage bronchique, klapping, toux assistée) ou mécanique (ex d’appareillage d’assistance : cough assist, percussionnaire)
Attention, cette assistance respiratoire ne correspond en aucun cas à une ventilation assistée chez un patient qui ne peut pas respirer tout seul. 
Importante dans les formes évolutives, 

Permet de lutter conte les atélectasies et contre l’altération de la compliance thoraco-pulmonaire.

· Rééducation quotidienne par relaxateur de pression
Ce processus permet de mobiliser la cage thoracique de l’intérieur. 
Il existe 2 types de ventilations assistées :

*Relaxateur de volume : on est utilise chez les personnes qui ne peuvent pas respirer et on met un tuyau dans les voies respiratoires. Cette ventilation sert à compenser les insuffisances respiratoires
*relaxateur de pression : ventilation de rééducation. La machine souffle au niveau des VR du patient, un volume qui va permettre d’atteindre dans les voies respiratoires une certaine pression. Si le thorax est souple, pour atteindre cette pression, il faut rentrer beaucoup d’air… à l’inverse, si le malade a déjà un thorax rigide, on devra rentrer que peu d’air. 

On rentre donc un volume d’air qui permet d’atteindre un niveau de pression (mobilisation des alvéoles). 

En, en faisant 15 à 30 minutes par jour, l’enfant va hyperventiler et mobiliser sa cage thoracique et les sécrétions pulmonaires, lutte contre les atélectasies.
Cette technique permet aussi d’utiliser les réserves pulmonaires de l’enfant… Même principe que l’effort et ça les maintient en forme. 
Fonction d’aérosolisation si besoin.
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Le petit enfant porte un embout buccal et il faut faire attention qu’il n’y ait aucune fuite autour de la bouche et au niveau du nez (pince- nez). 
· Prise en charge thérapeutique (2)
· Lutte contre les infections virales et les surinfections respiratoires (vaccination ++ car les enfants myopathes ont une immunité tout à fait normale, antibiothérapie adéquat pour éviter les surinfections car on a à faire à des enfants qui n’arrivent pas à tousser)
· Traitement symptomatique des troubles de la déglutition et du reflux gastro œsophagien : parfois, ces troubles sont tels que la nutrition ne peut se faire que par la mise en place de sonde naso- gastrique ou de sonde de gastrotomie. 
· Assistance respiratoire, qui aide l’enfant à respirer. Surtout utilisée en  pré et post chirurgicale. 
· Surveillance et prise en charge des pauses respiratoires d’origine centrale et/ou obstructives :
Ventilation au masque nasal ou théophylline 5mg/kg/j (=stimulant respiratoire, au même titre que la caféine
Libération chirurgicale des VAS : amygdalectomie, adénoïdectomie du à une hypertrophie des amygdales et des végétations qui vont gêner la ventilation. 
Le stade ultime est malheureusement souvent atteint car il n’existe pas de traitement curatif : mise sous assistance respiratoire ! 
· Assistance respiratoire :
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· Ventilation non invasive (masque etc…) :
Elle peut se pratiquer le jour ou la nuit. Au début, elle se fait la nuit car dans la journée la personne arrive à respirer spontanément et maintient son autonomie respiratoire. Si par contre, la personne n’est plus dutout autonome sur le plan respiratoire, on utilisera une trachéotomie et une ventilation permanente. 
La technique utilisée chez les patients doit être la meilleure et son choix est difficile et réfléchi :  
Choix de l’appareil de ventilation
· Appareil volumétriques, barométriques ou mixtes
· Type de ventilation : assistée ou controlée 
Importance de l’interface : masque nasal ou bucco-nasal, pipette, embout narinaires 
L’interface est un élément très important en rapport avec un problème de tolérance. 
Les difficultés : fuites, aérophagie et problèmes digestifs.
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La nuit, cette jeune fille, qui est autonome dans la journée mais pas durant le sommeil, respire avec cet appareil. 
Avant sa mise sous assistance, lorsqu’elle dormait, elle baisait son amplitude respiratoire et se retrouvait en situation d’hypoxie. Elle n’arrivait donc pas à dormir… avec cet appareil, après une période d’habitation, elle a retrouvé son sommeil. 
· Ventilation invasive par trachéotomie
II- Les aspects orthopédiques : 
Le retentissement sur la croissance et l’appareil ostéo-articulaire des maladies neuromusculaire sera abordé ici. En effet, quand un enfant est atteint du maladie neuromusculaire, il ne grandit pas comme les autres (retard de croissance et déformations). On peut lutter, dans la pratique quotidienne, contre ces implications sur la croissance, grâce à la rééducation, à l’utilisation d’appareillage et à la chirurgie. 
· Autoaggravation orthopédique dans les maladies neuromusculaires :
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Globalement, on observe le « même » cercle vicieux que dans les aspects respiratoires. 
On a toujours une atteinte musculaire primitive au départ, qui est responsable d’une faiblesse musculaire. Attention, cependant, dans une maladie neuromusculaire, les atteintes ne sont pas symétriques (ni entre la dte et la gche, ni entres les agonistes et les antagonistes) : par exemple, si le patient a une atteinte plus marqué de ces fléchisseurs de coude que des extenseurs de coude, on verra apparaître un flexum de coude ! 

Cette faiblesse musculaire aboutit à un déséquilibre au niveau de l’articulation, ce qui fait que progressivement, le patient pour arriver à se maintenir dans une position, va prendre des attitudes vicieuses. Lorsque ces attitudes se répètent sur le long terme, elles aboutissent à des rétractions au niveau musculaire et à des déformations (flessum du genou etc…). 

Le patient met alors en place des attitudes compensatrices, qui majorent la fatigue musculaire, laquelle aggrave la faiblesse musculaire. 

A-  La rééducation ;

· Buts et techniques de la rééducation
La rééducation permet de lutte contre la dégradation de l’état orthopédique cad contre les rétractions musculaires, les déformations articulaires et surtout les douleurs que ces malformations génèrent. On met en place une : 
· Kinésithérapie passive : Le patient est allongé sur une table et le kinésithérapeute le masse. Le patient ne fait aucun effort, il se laisse faire et n’est pas très actif. 
Massages (pour assouplir le muscle et lutter contre les rétractions fibreuses), mobilisations (++ au niveau des articulations), étirements des groupes musculaire, posture (pour étirer le muscle et éviter les déformations). 
· Balnéothérapie : dans l’eau, le corps est plus facile à mobiliser. Ca détend aussi les patients. La séance de kinésithérapie est plus douce, moins aggressif et la chaleur de l’eau favorise la détente musculaire. 
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Pas de stimulation électrique, ni d’entraînement à l’effort !

Attention aux accidents de kinésithérapie (fractures etc…) ! 
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Les étirements peuvent intéresser tous les muscles. Un étirement doit être pratiqué de façon à éviter d’abîmer l’os. 
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Balnéothérapie

Postures


Les postures servent à positionner les muscles et à les étirer. 

On pratique la kinésithérapie dès le départ, quand l’enfant n’a pas de grosses rétractions. Cela évite que les déformations apparaissent.  

Quand les déformations sont déjà apparus, la kinésithérapie est plus difficile à supporter (+ agressives et – efficaces). 

B- L’appareillage : 

· Attelles de posture : attelles au niveau des membres, plus ou mois courte pour éviter déformations et rétractions
· Appareillage de marche : aide à maintenir la marche et la position debout
· Corset : limitation des déformations orthopédiques + sciolose
· Verticalisateur : maintien de la position debout chez quelqu’un qui ne peut plus le faire de façon autonome. La verticalisation permet de lutter à la fois contre les malformations et l’ostéoporose. 
· Fauteuil roulant électrique (avec verticalisateur, parfois)
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Attelle suropédieuse

Attelle cruropédieuse

Attelle de main

Attelles de 

maintien


Les attelles de maintien sont surtout utilisé la nuit pour éviter les déformations nocturnes. 
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Appareillage de marche


Permet de compenser les lâchages musculaires. 
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Corset de 

maintien dit 

« corset garchois »

Appui au niveau des 

épaules et des ailes 

illiaques. Thorax et 

abdomen libres.

Port de la têtière 

impératif


Les corsets utilisés dans les maladies neuromusculaires, ne doivent ni compenser le thorax, ni l’abdomen. Ils maintiennent donc au niveau de l’occiput et du bassin et empêche l’effondrement du tronc. 
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Verticalisation


Elle peut se faire avec des appareils orthopédiques où on installe l’enfant sur un verticalisateur. 

Il y a aussi des fauteuils roulants qui se verticalisent !! 

Psychologiquement +++
C- La chirurgie :

Membres inférieurs
Vers la période de la perte de la marche
Elle permet de limiter les déformations. Elle est surtout utilisée pour une installation confortable au fauteuil pour limiter les douleurs et retrouver la verticalisation. 
Rachis
Ostéosynthèse rachidienne par CD à envisager en fonction de l’atteinte cardio-respiratoire
On met 2 tiges le long de la colonne vertébrale. 

C’est une chirurgie lourde qui doit être pratiqué quand la fonction cardio- respiratoire est encore accessible. 
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Chirurgie des membres inférieurs

Luxation de hanche pré et post op


Luxation de hanche assis= douleur +++ 
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Ostéosynthèse rachidienne



Les poumons sont dans une situation plus confortable à droite qu’à gauche. 
III- Les aspects cardiaques : 
· Certaines maladies neuromusculaires ne donnent pas d’atteintes cardiaques. Par exemple, l’amyotrophie spinale entraîne une atteinte respiratoire sévère mais aucune altération du muscle cardiaque. 
· D’autres maladies entraînent une atteinte du muscle cardiaque au même titre qu’une atteinte des muscles respiratoires = CARDIOMYPATHIE (hypertrophique ou dilaté) car insuffisance cardiaque

· D’autres maladies se manifestent essentiellement par des troubles du rythme cardiaque

A partir du type de maladie diagnostiqué chez le patient, on devra adapter ou non une surveillance cardiaque ! Ce suivi sera fonction de l’atteinte possible : en effet, on ne surveille pas de la même fonction, quelqu’un qui peut faire des troubles du rythme que quelqu’un qui une insuffisance cardiaque. 
· Prise en charge cardiaque

Surveillance
· Non invasive : examen clinique, ECG standard et ECG à haute amplification, échocardiographie, enregistrement holter
La base de la surveillance cardiaque est une surveillance non invasive. L’ECG à haute amplification permet de mettre en évidence de petites anomalies. 

Le holter est posé pour la surveillance des troubles du rythme. 

L’échocardiographie est le meilleur examen pour apprécier la fonction cardiaque (puissance de la contraction cardiaque, fonction du cœur)
· A la demande : fraction d’éjection ventriculaire isotopique, enregistrement de la conduction du faisceau de His 
On pourra ensuite pratiquer et adapter des examens plus agressifs comme des mesures isotopiques qui sont très précises etc…)
· Régulière (ne pas laisser passer l’heure de la chirurgie)
La surveillance est non invasive à la base, régulière et adaptée à la maladie en cause !! Elle doit permettre de mettre en évidence des anomalies cardiaques qui peuvent justifier des traitements médicamenteux, la pose de pace maker ou la greffe cardiaque. 
Prise en charge thérapeutique
· Médicamenteuse : IEC précocement, Digitalo diurétique, …..

· Stimulation cardiaque 

· Greffe cardiaque
Cette surveillance permet : 

· D’éviter les complications cardiaques traitables ou améliorables par différents traitements

· D’éviter une dégradation trop importante de la fonction cardiaque qui fait qu’on ne peut plus opérer un patient. 
· Maladies neuro- musculaires (schéma)
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Maladies neuro-musculaire et 

atteinte cardiaque


La fonction cardiaque n’est pas la même dans la dystrophie de Duchenne (gauche) que dans les dystrophies musculaires autosomiques (centre) ou dans les amyotrophies spinales (à droite). 

Chaque point représente un examen cardiaque chez le patient. 

Points rouge= évolution du pouls. Le pouls chez le nouveau né est très rapide (130-140) puis ce dernier se ralentit au fil du temps. 

Dans la maladie de Duchenne, on observe une accélération globale du pouls, au fil du temps. 

Par contre, cet accélération globale du pouls qui témoigne que le cœur est obligé de se contracter beaucoup plus fréquemment pour assurer son travail est évolutive et beaucoup plus physiologique que dans les autres dystrophies musculaires. 

Point vert= coefficient de raccourcissement des fibres. Rapport en la longueur des fibres en diastole et en systole. Normalement, on a une réduction de 40%. 

Dans les 2 dystrophies musculaires (Duchenne + autosomique récessive), on a au fil du temps, une contraction cardiaque qui perd de sa force. De 40% à 20-30%. Attention, pour la maladie de Duchenne, ça descend de façon très brutale tandis que dans l’autre dystrophie, ça descend moins vite. 
Il n’y aucune altération de la fonction cardiaque dans l’amyotrophie spinale (coefficient de raccourcissement des fibres stables). 

IV- Les aspects digestifs et nutritionnels : 
· Prise en charge digestive et nutritionnelle
Les maladies neuromusculaires retentissent beaucoup sur l’aspect digestif et nutritionnel. 

Dans un certain nombre de cas, on se retrouve en insuffisance nutritionnelle ; dans d’autres cas, on est en excès nutritionnel ! En dehors de la maladie de Duchenne dans laquelle on a des courbes de croissance normale, il n’existe aucune courbe validée de croissance dans les autres maladies neuromusculaires. Il est donc extrêmement difficile lorsqu’on pèse et mesure un enfant, de savoir s’il est en excès ou en déficit. Cela est au retentissement de la maladie sur la croissance…
Il y a aussi, comme dans la population générale, une grande variation morphologique  physiologique entre les personnes (maigres, surpoids etc…). 

Risque de dénutrition car risque de diminution de la prise alimentaire !!! Cela est du à la fatigabilité, aux troubles de la déglutition, aux RGOs, à la constipation et aux douleurs abdominales.

Risque de prise de poids excessifs (balance entres les apports et les besoins… mais, les enfants myopathes font moins d’activité) ! Attention, dans les Duchennes +++

Constipation du à l’insuffisance d’hydratation et à la position assise. 
Surveillance :
· Évolution de la croissance staturo-pondérale ; en réalité, c’est difficile à réaliser sur des personnes en fauteuil roulant, qui ne tiennent pas en position debout. 
· Mesure de paramètres morphométriques (pli cutané, périmètre brachial), impédancemétrie (là, encore on se heurte à la difficulté de faire monter le patient sur l’impédancemétre) 
· Évaluation quantitative et qualitative de la prise calorique (avec une consultation diététique pour adapter la prise alimentaire)
Explorations complémentaires (RGO+ blocage alimentaire) :
· TOGD, PH métrie dans l’œsophage, manométrie œsophagienne pour apprécier la motricité œsophagienne, fibroscopie (si on craint une œsophagite) 
Possibilités thérapeutiques :
· Conseils et guidance diététiques

· Bonne hygiène de vie : boissons abondantes, exonération (aller à la selle) régulière. On peut les aider avec des laxatifs pour aider les patients
· Aide à la verticalisation pour les patients en fauteuil

· Apports de suppléments caloriques 
· Nutrition entérale par gastrostomie (orifice dans l’estomac)
Globalement, moins le patient mange, moins il a faim (perte de la sensation de faim). Avec la gastrostomie, on va nourrir ces enfants qui vont retrouver une sensation de faim… et auront de plus en plus d’appétit. 

V- La douleur: 
C’est un élément qui est présent en permanence chez des malades atteints de maladies neuromusculaires. 

De manière surprenante, l’enfant ne s’en plaint pas… cette douleur peut être présent tout le temps, dans certaines positions etc…

Donc elle est fréquente et souvent sous évaluée par le corps médical, en partie de part une tolérance excessive par le patient.
Les infirmières et les médecins ne possèdent pas les bonnes questions au patient pour révéler la présence d’une douleur, qu’il cache. En effet, spontanément, le patient ne l’ évoque pas

Il existe 2 types de douleurs : 

· Les Douleurs aigues :
· On la retrouve assez facilement cad qu’on arrive à la rechercher en posant systématiquement les bonnes questions et à la traiter (outils thérapeutiques)

· Post opératoire
· Lors des séances de kinésithérapie ou de verticalisation 
· Signes d’appel de complications (fractures, escarres,…)
· Les Douleurs chroniques :
· Douleurs permanentes liés à :
* Un Mauvais positionnement 
* Des Orthèses mal adaptées
* Rétractions musculo-articulaires
* Ostéoporose
· Cette douleur est difficile à estimer, à évaluer, à localiser et à la traiter : elle est donc souvent sous- estimée.  
· Prise en charge de la douleur :
[image: image17.png]Souvent mieux organisée en milieu hospitalier dans
des périodes aigués. Intérét d’associer les stratégies




La lutte contre la douleur ne représente pas uniquement des traitements médicamenteux. 
· Traitements médicamenteux :
· Depuis les antalgiques de niveau 1 (paracétamol, ibuprofène) jusqu’à la morphine
· Ne pas hésiter à l’utilisation préventive : par exemple pour un enfant qui a  systématiquement mal au cours de ses séances d’étirement, on peut administrer un doliprane avant la kinésithérapie. 
· Physiothérapie : balnéothérapie, massages,….
La kinésithérapie est elle-même, une source de traitement de la douleur (massages etc…). 
· Adaptation des appareillages
· Chirurgie 
A posteriori, la chirurgie peut conduire à une amélioration de la douleur. 
· Soutien psychologique : la sensation de douleur est très subjective !!
· Autres techniques paramédicales : cure thermale, hypnose, acupuncture, ….
On peut associer les stratégies thérapeutiques pour aider à la prise en charge du patient…
· Autres aspects de la prise en charge :
Un enfant qui se développe est un corps et un psychisme, avec un projet de vie. Quand on rentre dans la vie, avec une maladie qui peut soit mettre en péril le pronostic vital, soit mettre en péril le pronostic fonctionnel, le développement de la personnalité, du psychisme est très perturbé !!!
Un des éléments importants de la vie d’un enfant, c’est l’école…

Autre aspect du problème : tout est cher… par exemple, un fauteuil roulant coûte plus cher qu’une belle voiture et la sécu ne paie que 30% de la facture finale. 

Il faut équiper les voitures de rampes etc…

Il est donc du devoir du médecin d’obtenir pour ces patients toutes les aides sociales nécessaires !
Soutien psychologique
Adaptation et intégration scolaire
Obtention des aides sociales nécessaires
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S.R.A.I. (Services Régionaux d’aide et d’information) de l’AFM (Association Française contre la myopathie)
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En conclusion

Une prise en charge complexe

Une approche pluridisciplinaire

Notion de réseaux de soins

La lutte contre le retentissement des maladies 

neuro-musculaires chez l’enfant c’est :
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Auto-aggravation orthopédique dans les maladies neuro-musc 

Déséquilibre

AFM Août 1997

Évolution spontanée en l’absence d’aggravation du déficit musculaire si pas de prise en charge

Atteinte musculaire primitive

Faiblesse musculaire asymétrique

Attitudes vicieuses

Rétractions

Fatigue
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Corset de maintien dit « corset garchois »

Appui au niveau des épaules et des ailes illiaques. Thorax et abdomen libres.

Port de la têtière impératif
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Chirurgie des membres inférieurs

Luxation de hanche pré et post op
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Maladies neuro-musculaire et atteinte cardiaque
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En conclusion

Une prise en charge complexe

Une approche pluridisciplinaire

Notion de réseaux de soins

La lutte contre le retentissement des maladies neuro-musculaires chez l’enfant c’est : 
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Ostéosynthèse rachidienne
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Ostéosynthase rachidienne
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Verticalisation
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Attelle suropédieuse

Attelle cruropédieuse

Attelle de main

Attelles de maintien
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Appareillage de marche
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Balnéothérapie
Postures
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Rééducation par relaxateur de pression

Porta bird

Mettre des photos de l’alpha 200
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Ventilation nocturne par masque nasal
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Évolution de la capacité vitale selon le type de pathologie
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Auto-aggravation respiratoire dans les maladies neuromusc 

Atteinte musculaire primitive

Faiblesse musculaire

Réduction de la mobilité thoracique

Enraidissement

Augmentation du travail musculaire

Fatigue
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Évolution spontanée en l’absence d’aggravation du déficit musculaire si pas de prise en charge
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