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Introduction

Le spina bifida ou dysraphisme spinal, anomalie congénitale de développement du systéme nerveux
et du rachis, a des conséquences sur différents organes. Il génére des handicaps complexes et
variables d’un individu a I'autre. Sa prise en charge releve de multiples spécialités médicales et
chirurgicales : neurochirurgie, médecine physique et de réadaptation, gastroentérologie, urologie,
gynécologie...

Il a donc été choisi d’élaborer plusieurs protocoles nationaux de diagnostic et de soin (PNDS),
correspondant chacun a une spécialité concernée par cette maladie rare. Chaque PNDS est
composé d’une partie commune de généralités sur la pathologie et d’'une partie spécifique de la
spécialité concernée.

Ce PNDS de médecine Physique et de Réadaptation (MPR) ne peut aborder de facon exhaustive la
prise en charge MPR, du fait de la diversité des situations rencontrées.
Il détaille néanmoins des themes phares sélectionnés par les coordinateurs.

Ne pouvant se substituer a la responsabilité individuelle du médecin vis-a-vis de son patient, il peut

cependant servir de référentiel au médecin généraliste, aux médecins spécialistes et a tout
professionnel engagé dans la prise en charge d’un patient atteint de dysraphisme.

Généralités sur le Spina Bifida

Dr Isabelle Berkelmans, Dr Hélene Ménard
A — Définition et classification

Le spina bifida ou dysraphisme spinal fait partie du large éventail des anomalies de fermeture du
tube neural affectant la colonne vertébrale et la moelle épiniére, survenant au cours de
I'embryogéneése.

La classification des dysraphismes spinaux de Tortori-Donati® distingue les dysraphismes ouverts et
les dysraphismes fermés et divise ces derniers en 2 groupes : avec ou sans masse sous-cutanée’.

1- Les dysraphismes ouverts.

Les dysraphismes ouverts, dépourvus de revétement cutané, signent une atteinte globale du
systéme nerveux central, avec possible atteinte neuropsychologique ou des membres supérieurs.

lIs comprennent la myélocele et la myéloméningocele.

La myélocele est une protrusion postérieure extériorisée de la moelle épiniere a travers la
malformation osseuse.

Dans la myéloméningocele y est associée une hernie des méninges.

2- Les dysraphismes fermés.

En cas de dysraphisme fermé ou spina bifida occulta, il existe un revétement cutané.
L’atteinte neurologique est locale ou loco-régionale.



Elle peut étre associée a une ou des malformations d’autres organes.

On distingue plusieurs formes cliniques de dysraphisme fermé :

> Avec masse sous-cutanée : lipomyélocele, lipomyéloméningocéle, méningocele (protusion des

méninges ne contenant ni tissu neural ni racines nerveuses), myélocystocele.

> Sans masse sous-cutanée :

9

N 22

N

lipome intradural ou intramédullaire ;

lipome du filum terminal ;

moelle attachée basse ;

sinus dermique : fin tractus épithélialisé s’étendant de la peau a la moelle épiniere ;

"split notochord syndrome" : il inclut différentes entités telles que fistules entériques,
kystes neuro-entériques, diastématomyélie, sinus dermique et duplication intestinale ;
fistule entérique : fistule entre l'intestin et la peau de la région dorsale, a travers les
tissus pré-vertébraux, les corps vertébraux, le canal spinal ;

kystes neuro-entériques : ils sont secondaires a une régression incompléte du canal
neuro-entérique. lls sont bordés par un épithélium sécrétant du mucus, certains par de
I’épithélium de type respiratoire ;

Diastématomyélie : il s’agit d’'une division de la moelle épiniére avec ou sans septum de
type osseux ou ostéo-cartilagineux. L’hydromyélie est fréquente et peut atteindre la
moelle sus et sous-jacente a la division ;

Syndrome de régression caudale : il constitue un groupe hétérogene de malformations
comportant une agénésie totale ou partielle de la colonne vertébrale, une imperforation
anale, des anomalies génitales, une dysplasie ou hypoplasie rénale et une hypoplasie
pulmonaire. L'agénésie sacro-coccygienne fait partie de syndromes complexes tels que
OEIS (omphalocele, extrophie, imperforation anale, anomalies de la colonne), VACTERL
(anomalies vertébrales, imperforation anale, fistule cesophago-trachéale, anomalies
rénales, et déformations des membres inférieurs) et la triade de Currarino (agénésie
sacrée partielle, malformation ano-rectale, tératome sacro-coccygien).

B - Prévalence

Idées générales

Le réseau de registres des anomalies congénitales EUROCAT regroupant les registres européens
disponibles (Royaume Uni, Irlande, France, Belgique, Pays-Bas, Danemark, Italie, Luxembourg,
Yougoslavie, Malte, puis Ukraine, Pologne...) a étudié la prévalence des anomalies du tube neural a
partir de 1980, incluant les naissances, les mort-nés, et les interruptions thérapeutiques de
grossesses (3).
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Prévalence du spina bifida de 1980 a 2010 (registre EUROCAT) (cas/10.000 grossesses)
LB : enfants nés vivants, IMG : interruption médicale de grossesse.

Ce registre européen a mis en évidence une diminution de la prévalence de
dysraphisme spinal entre les années 1980 et 1990, puis une stabilisation autour de
0,5/1000 grossesses.

Prévalence Spina Bifida (nés vivants +IMG + avortements) | 18,46 | 6,37 | 5,57 | 4,57 | 5,33
Prévalence (nés vivants) 1436 | 3,71 | 2,41 | 1,89 | 1,72
Prévalence a Paris (nés vivants +IMG + avortements) 5,63 | 7,02 | 4,74 | 3,79
Prévalence a Paris (nés vivants) 1,34 | 0,78 | 0,72 | 1,14
Prévalence en Irlande (nés vivants) 23,80 | 6,70 | 4,71 | 3,23 | 3,60

Chiffres de prévalence de spina bifida selon EUROCAT en Europe, a Paris et en Irlande,
pour 10 000 grossesses

Le pic apparent de prévalence en Europe en 1980 est en partie lié au poids prépondérant du
registre irlandais, I'un des premiers a participer a Eurocat. La décroissance rapide de la prévalence
dans les deux années suivantes est en relation avec un effet de dilution, en rapport avec
I'intégration d’autres registres de pays a prévalence plus faible.

En effet, le registre EUROCAT a mis en évidence des disparités géographiques, avec la prévalence la
plus élevée en Irlande dans les années 1980 - 1986. Celle-ci a diminué notamment apres la
supplémentation de I'alimentation en acide folique dans ce pays'’, pour atteindre 0,36/1000
enfants nés vivants en 2011 (cf. tableau ci-dessus).



L'ile de la Réunion et I'Ukraine avaient également une prévalence plus élevée que les autres pays
européens en 2004-2008*
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Carte de I’Europe : prévalence (/1000 naissances) des anomalies du tube neural entre 2004-2008.

La diminution de la fréquence des anomalies de fermeture du tube neural au cours des années
1980-1990, bien documentée pour la Grande Bretagne® et la Suéde®, a été secondaire au
diagnostic prénatal comportant I’échographie et le dosage de I'alpha-foetoprotéine, aux
interruptions thérapeutiques de grossesse qui en résultent et a la supplémentation en acide folique
pendant la période péri-conceptuelle®®’

La stabilité de la prévalence de dysraphisme spinal depuis plus de 20 ans s’expliquerait en partie
par la non-réalisation du diagnostic prénatal, par le refus d’interruption de grossesse, et par
I'allongement de I'espérance de vie.



C — Etiologies & facteurs de risque
1- Etiologies génétiques

> Les génes du développement : le spina bifida est plus fréquent en cas de trisomie 13 ou 18.
Les génes du développement impliqués dans la survenue des malformations du tube neural
sont en cours d’expertise.

> Les genes de la voie des folates : I'acide folique et ses métabolites sont importants pour la
synthese de la purine et pyrimidine. Des mutations ou variants des genes des enzymes
intervenant dans la voie des folates, telles que la méthyltétrahydrofolate réductase (MTHFR)
sont impliqués dans la survenue des malformations du tube neural. Le variant C677T du
geéne de la MTHFR est significativement associé a ces malformations?®.

2- Responsabilité des folates dans la survenue de malformations du tube neural

Le role de la carence en folates dans la survenue des malformations du tube neural a été
suspecté devant la constatation de taux sanguins en folates abaissés chez les femmes habitant
des régions a haut risque, telles que I'lrlande ou le Royaume Uni. Plusieurs études ont rapporté
I'effet bénéfique de la supplémentation en folates dans la prévention des malformations du
tube neural. En 1991, le "Medical Research Council" (MRC) a publié un essai randomisé controlé
multicentrique (33 centres, 7 pays: Royaume Uni, Hongrie, Israél, Canada, République
Soviétique, France, Australie) incluant plus de 1000 patientes ayant déja eu une grossesse
compliquée d’'une malformation du tube neural. Cette étude a démontré une réduction de 72%
du risque de nouvelle malformation par la supplémentation en acide folique entourant la
période de conceptiong. Une étude randomisée hongroise a confirmé I'efficacité d’une
supplémentation en folates entourant la conception pour réduire le risque d’une premiére
grossesse compliquée d’'une malformation du tube neural’®. Ces résultats ont conduit certains
pays a développer des politigues de prévention, individuelles ou collectives, dont
I’enrichissement obligatoire en acide folique de certains aliments tels que les farines. Le taux de
malformations du tube neural a diminué de 26% aux Etats-Unis et d’environ 50% au Canada
depuis la politique d’enrichissement systématique de certains aliments menée depuis 1998 En
Irlande, I'enrichissement obligatoire des farines a été mis en place en 2006 : la prévalence des
grossesses compliquées de malformations du tube neural est passée de 1-1,3/1000 en 1997-
2001 a 0,92/1000 grossesses en 2005-20072.

3- Autres facteurs de risque

> Lacarence en vitamine B12, intervenant comme cofacteur dans la synthése de ’ADN et de la
transformation d’homocystéine en méthionine, serait un facteur de risque indépendant des
folates dans la survenue des anomalies de fermeture du tube neural dont le dysraphisme
spinal®.

> L'obésité maternelle et les traitements anti-épileptiques par valproate de sodium et
carbamazépine sont des facteurs de risque maintenant bien identifiés.
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Synthese a destination du meédecin traitant

Dr Héléene Menard

Le spina bifida ou dysraphisme spinal peut entrainer un plurihandicap, associant a des degrés divers
des déficiences neurologiques motrices, sensitives, cognitives, vésico-sphinctériennes, ano-rectales.
L’allergie au latex est fréquente.

Cette pathologie impacte fortement la qualité de vie des patients et leur insertion socio-
professionnelle.

> Sa prise en charge doit étre pluridisciplinaire.

Les professionnels impliqués sont, outre le médecin généraliste, les médecins et chirurgiens des
spécialités concernées, notamment neurochirurgien, médecin rééducateur, urologue et
gastroentérologue, les professionnels paramédicaux de soin et de rééducation, psychologue,
assistant social, etc.., en fonction des symptoémes et besoins du patient.

Les patients atteints d’un dysraphisme doivent étre suivis régulierement, car leur état de santé est
fragile. Leur médecin généraliste a un role central. Il est au plus prés du patient et le connait dans sa
vie quotidienne. En lien avec les spécialistes, il participe a la coordination entre professionnels,
entre soignants et patient, entre soignants et famille.

Les associations de patients ont également une place incontournable.

La prise en charge en Médecine Physique et de Réadaptation (MPR) est un élément majeur dans le
parcours de soins pluridisciplinaire du patient. Son principal objectif est d’évaluer les déficiences
motrices, sensitives, sphinctériennes, psycho-sociales, d’en assurer le traitement et d’en éviter
autant que possible I’aggravation. Elle implique la encore une pluridisciplinarité médico-psycho
sociale en lien constant avec les autres spécialités et le médecin généraliste.

La prise en charge a pour particularité d’étre personnalisée en fonction des handicaps du patient.
Le suivi doit étre régulier, en particulier en cas de changement de thérapeutique (par exemple :
modifications d’orthéses, du fauteuil, du protocole de kinésithérapie, du traitement de douleurs).

Les points suivants reprennent les avis d’experts et recommandations pour les themes qui ont été
choisis par les coordonnateurs de ce PNDS et qui sont développés plus loin dans leur intégralité.

A- Le suivi de I’enfant

Le suivi en MPR de I'’enfant atteint de spina bifida commence dés la naissance, en coordination avec
les autres suivis spécialisés.

Deux aspects sont cruciaux pour favoriser une évolution favorable au fil du temps :
> Appareillage et déambulation (fiche PNDS | ci-dessous, page 17)
Le programme de rééducation doit respecter des objectifs réalistes.
En cas de dysraphisme lombaire bas ou sacré haut, la déambulation avec des attelles courtes suro-
pédieuses est systématiquement proposée aux enfants.

Elle est discutable pour les enfants avec spina bifida lombaire haut ou thoracique.

> Education thérapeutique aux sondages vésicaux intermittents (cf. fiche PNDS I, page 23)



En cas de dysraphisme, les sondages intermittents doivent étre débutés chez le nourrisson, ce
d’autant plus tét qu’il existe des complications urologiques ou que le bilan montre des signes en
faveur d’un régime a haute pression dans les voies urinaires. Un traitement anticholinergique y est
associé si nécessaire.

Au moment du relais de ce soin du tiers vers I'enfant, il est important de poser un réel diagnostic
éducatif. Les enfants présentant des habiletés motrices et une intelligence normale sont en mesure
d’acquérir la technique de I'auto-sondage propre intermittent des I’dge de six ans.

Les complications secondaires s’observent chez les patients non-observants ou dépendants a la
réalisation des sondages.

B - La période de transition ou "relais enfant-adulte” (cf. fiche PNDS Ill, page 33)

Le risque de rupture de soins est important lors de cette période qu’il convient d’organiser de fagon
concertée entre professionnels, avec I'adolescent et sa famille, en lien avec les partenaires psycho-
sociaux. Le médecin traitant a un réle central pour favoriser la continuité des soins.

Le transfert d’équipe et sa préparation (période de transition) doivent étre évoqués au moment de
I’adolescence. Le secteur pédiatrique, en lien avec le médecin traitant, initie et organise cette
transition grace a l'identification d’un coordinateur, a la mise en lien avec les interlocuteurs du
secteur adulte, a I'établissement d’un " programme de transition" écrit (identité du coordonnateur,
résumé médical, conduites a tenir en cas d’'urgence, compétences utiles et moyens pour les
acqueérir). Un dossier médical actualisé doit étre établi. L'autonomisation du jeune est travaillée, et
sa famille est aussi accompagnée en ce sens : éducation, information, consultations ou le jeune est
recu seul par le professionnel favoriseront cette démarche.

Le transfert du secteur pédiatrique vers le secteur adulte aura lieu en période de stabilité clinique et
psychologique et sera si possible facilité par des consultations de relais, avec participation conjointe
d’un pédiatre et d’'un médecin en charge des adultes.

Le secteur adulte prendra la releve du suivi, toujours de facon concertée avec le médecin
généraliste référent, en utilisant au mieux les réseaux de soins spécialisés pour la pathologie spina
bifida.

C - Prise en charge MPR au cours de la vie

Trois sujets ont retenu notre attention : la place de la kinésithérapie, les modifications de la
déambulation et de I'appareil locomoteur au fil du temps, et la prise en charge des complications
cutanées a type d‘escarre, qui posent probléme par leur fréquence et leur récurrence.

> Kinésithérapie dans le dysraphisme (cf. fiche PNDS IV, page 42)
Les techniques de kinésithérapie sont choisies et coordonnées en fonction des objectifs de
rééducation d’un patient donné, compte tenu de sa pathologie, des données de I'examen clinique,

du pronostic évolutif et du projet personnalisé de réadaptation de ce patient. Une éducation a
I’auto-rééducation du patient peut étre utile.
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Les objectifs principaux sont :
= |utte contre la douleur,
= préservation ou/et récupération de la mobilité articulaire,
= renforcement moteur en force musculaire, stabilisation articulaire active, équilibration,
commande gestuelle,
= réadaptation a 'effort.

Les techniques et objectifs ne sont pas spécifiques du dysraphisme.
Toutefois, les particularités de cette pathologie justifient I’'encadrement médical de la prescription :
= précautions pour les manceuvres de massage et mobilisation autour de la zone
cicatricielle du méningocele ou myéloméningocele, en raison de la fragilité des tissus a
cet endroit,
= @viction de toute manceuvre pouvant mettre en traction les racines lombosacrées et la
moelle,
= limitation des efforts soutenus en cas de syringomyélie a risque évolutif,
= précautions pour l'application de I’électrothérapie en cas de déficit sensitif dans le
territoire traité,
= prise en compte d’'une éventuelle fragilité osseuse dans les diverses manceuvres contre
résistance.

Il est recommandé pour les patients atteints de dysraphisme d’avoir une activité physique réguliere
durant toute la vie : sport adapté chez I'’enfant et, chez I'adulte déconditionné, réentrainement a
I’effort apres réalisation d’un bilan spécialisé.

En cas d’instabilité, de chutes, de fatigabilité lors de la déambulation, de douleurs des membres
inférieurs ou du rachis, un appareillage de marche est nécessaire, pour I'enfant mais aussi a I'age
adulte.

La kinésithérapie peut étre nécessaire toute la vie et en particulier lors de certaines étapes:
croissance, grossesse, vieillissement ou pour des indications précises telles que les douleurs et les
rétractions tendino-musculaires.

La place de I'électrostimulation neuromusculaire reste a préciser, en I'absence de validation pour
cette pathologie. Les courants polarisés ne doivent pas étre utilisés.

> Evolution et suivi de la fonction locomotrice au fil du temps: (cf fiche PNDS V, page 48)

= Le passage de I'’enfant a I'adulte, période a risque de rupture de suivi médical, est aussi
une période charniere en ce qui concerne I'autonomie et la mobilité.

= Comme pour tout sujet handicapé avec un déficit sensitivo-moteur des membres
inférieurs, le vieillissement locomoteur est majoré par la sur-utilisation des membres
supérieurs et les limitations ostéo-articulaires. Arthrose, troubles musculo-squelettiques
et ostéoporose sont fréquents.

= Les patients ayant un dysraphisme sont sujets a la sédentarité et a 'obésité.

= |Is ont un risque surajouté de complication neurologique (moelle attachée,
hydrocéphalie, majoration de signes en lien avec la malformation d’Arnold Chiari).

Un suivi régulier avec un médecin de Médecine Physique et Réadaptation est recommandé tout au
long de la vie de ces patients, pour entretenir les amplitudes articulaires et le capital musculaire,
dépister les complications orthopédiques et neurologiques, et prévenir les complications
potentielles liées a I'age.
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Une vigilance particuliere est requise lors du passage de I'enfance a I’dge adulte et au moment du
vieillissement.

> Escarres (cf. fiche PNDS VI, page 52)

La fréquence des escarres chez les patients atteints de dysraphisme est importante, avec une
prévalence supérieure a 30% et une incidence située entre 42% et 52%.

Ces patients sont exposés a ce risque en raison des troubles orthopédiques, moteurs et sensitifs liés
a leur pathologie mais aussi en raison de certaines modalités de leur prise en charge, notamment
I'appareillage et le chaussage.

La prévention et le traitement de I'escarre chez le patient porteur de spina bifida répondent a des
régles classiques retrouvées dans d’autres pathologies neurologiques. Les recommandations
"généralistes" de la littérature peuvent s’appliquer a la situation des patients adultes atteints de
dysraphisme spinal (http://www.has-sante.fr/portail/jcms/c_266891)

Le cas particulier de I'’enfant est peu exploré et justifie des études complémentaires.

Deux aspects semblent spécifiques chez le patient présentant un spina bifida :
= Celui des troubles statiques du rachis associés a une obliquité pelvienne qui imposent
une vigilance particuliere vis-a-vis des contraintes d’appui en position assise,
= La tolérance des zones sous lésionnelles vis-a-vis de I'appareillage, du chaussage et de
toute forme de contention orthopédique.

Evaluation initiale en MPR et suivi - principes

A - Objectif de I’évaluation en médecine physique et de réadaptation

L’objectif principal de la prise en charge en MPR est d’effectuer le bilan de I'ensemble des
déficiences, incapacités et handicaps et d’en assurer le traitement, afin d’en éviter si possible
I’aggravation, d’améliorer la qualité de vie du patient et de favoriser son intégration socio-
professionnelle ou scolaire.

L’atteinte est variable selon le type de dysraphisme et souvent multiple. Elle touche le systeme
nerveux, avec déficit sensitivo-moteur des membres inférieurs a des degrés variés, mais aussi
atteinte du tronc cérébral en cas de malformation d‘Arnold Chiari et /ou des hémisphéres cérébraux
(hydrocéphalie) avec ou sans troubles cognitifs et parfois comitialité. Les problémes orthopédiques
(déformations, douleurs...) sont habituels. S’y associent un dysfonctionnement vésico-sphinctérien
avec risque infectieux et rénal, des troubles du transit intestinal, une dysfonction sexuelle, des
|ésions cutanées fréquentes. Au fil du temps survient souvent une obésité avec parfois syndrome
métabolique. Les répercussions psychologiques sont fréquentes.

La prise en charge en MPR devra prendre en compte tous ces éléments en les intégrant dans le
contexte de vie du patient. Les consultations sont longues et le suivi doit étre a vie.
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B - Les professionnels impliqués

La prise en charge en MPR implique une pluridisciplinarité associant médecin de MPR,
kinésithérapeute, ergothérapeute, orthoprothésiste, assistante sociale, neuropsychologue,
infirmiéres et en particulier infirmiéres d’éducation thérapeutique. La communication entre ces
différents professionnels devrait étre fluide, au mieux gérée par un coordonnateur désigné en
fonction de chaque équipe et de ses habitudes.

Cette pluridisciplinarité dépasse le cadre des services de MPR car ce serait un non-sens de traiter
I'un des handicaps en négligeant les autres. Les professionnels plus largement impliqués sont les
urologues, gastroentérologues, orthopédistes, neurochirurgiens, stomathérapeutes, en fonction des
symptomes et besoins du patient, que chaque professionnel dépiste lors de sa consultation, afin
d’orienter le patient vers le confrere compétent. En cas de situation particulierement complexe, une
réunion en staff multidisciplinaire est idéalement proposée.

Le médecin traitant est au centre de cette pluridisciplinarité. Il est tenu au courant des conclusions
des différents spécialistes. La participation constante du patient (ou de ses proches, si c’est un
enfant) est un élément majeur de la compliance aux traitements proposés et de son
autonomisation. En cas de parcours complexe, un programme personnalisé de soins peut étre établi
avec le patient et lui étre remis, résumant les principaux objectifs de soins qu’il doit mettre en
ceuvre et rappelant les dates de ses prochaines consultations.

Ce projet de soins s’inscrit plus largement dans le cadre du projet de vie du patient.

C - Les principaux éléments de |’évaluation de MPR

Dans tous les cas, il importe de faire un récapitulatif de I’histoire de la maladie, des antécédents
médicaux et chirurgicaux personnels et familiaux, du mode de vie et un recueil des demandes du
patient et /ou de ses proches.

Une allergie au latex est systématiquement recherchée car fréquente en cas de dysraphisme.

Le suivi médical en cours est précisé: soins courants de médecine générale, prise en charge
paramédicale, consultations spécialisées réalisées ou a venir, examens complémentaires et leurs
résultats, traitements en cours.

L'état psychologique du patient est évalué, au besoin a I'aide du questionnaire de Hamilton HAD (cf.
annexe 1).

Le bilan effectué par le médecin MPR et son équipe, consigné par écrit, comprendra dans tous les
cas:

1- Evaluation neurologique et orthopédique :

> L’examen neurologique comporte :

= L'étude du Score ASIA (American Spinal Injury Association) avec détermination du
niveau neurologique sensitif et moteur et évaluation du caractére complet ou non de la
|ésion (cf. annexe 2)

= L’évaluation du tonus musculaire, de la trophicité et de la motricité ainsi que I'examen
des réflexes (ostéo-tendineux, radiculaires, cutanéo-muqueux) et de la sensibilité a tous
les modes.

= Des signes de syringomyélie seront recherchés.
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= Une évaluation neurologique supramédullaire, en particulier a la recherche de signes
d’atteinte du tronc cérébral, d’hypertension intracranienne, notamment lorsque les
patients sont porteurs de valve de dérivation ventriculo-péritonéale, et de comitialité.

= Larecherche de troubles neuropsychologiques est systématique a l'interrogatoire.
Les troubles cognitifs sont cependant souvent ignorés ou minimisés par le patient et ou son

entourage et peuvent justifier la réalisation d’un bilan par le neuropsychologue.

> Evaluation orthopédique :

Seront précisés le(s) mode(s) de déambulation, et la stabilité posturale en station debout et
assise.

Si le sujet est marchant le score FAC (Functional Ambulation Classification) peut étre utilisé
(cf. annexe 3).

L’évaluation orthopédique comporte :

= Larecherche de déformations articulaires,

= Une arthrométrie des membres et un examen attentif des pieds, habituellement siéges
d’anomalies, du rachis (recherche de déformation: scoliose, cyphose, hyperlordose
lombaire...) et du bassin (obliquité ?),

= La mesure d’une éventuelle inégalité de longueur des membres inférieurs,

= Larecherche d’une hyperlaxité ligamentaire.

> L'évaluation de la douleur et de ses caractéristiques sera réalisée avec les mémes
échelles que pour les autres pathologies (DN4, EVA, EN....) et adaptée a I’dge du patient.

2 - Evaluation de I’état cutané

= Examen de la zone touchée par le dysraphisme (le plus souvent lombosacré): fossette,
touffe de poils, sinus dermique, lipome sous cutané...,

= Examen de la (les) cicatrice(s) d’intervention(s),

= Recherche d’escarre notamment au niveau du siege et dans les zones d’anesthésie (cf.
fiche PNDS VI spécifique).

Une attention toute particuliére sera portée a |'état cutané des pieds : recherche
d’hyperkératose, examen des zones d‘appui en lien avec le port des chaussures ou
d’orthéses, état vasculaire.

Le patient sera sensibilisé a I'importance de son auto-surveillance cutanée.

3 - Evaluation urologique et digestive :

Dans tous les cas, le médecin MPR doit étre tenu au courant des troubles vésico-sphinctérien, du
mode de vidange vésicale, du statut infectieux et des éventuelles difficultés de réalisation des
sondages, des troubles du transit intestinal et de la capacité ou non du patient a les gérer lui-méme.
Selon le contexte d’organisation médicale local, le suivi urologique sera effectué directement par un
neuro-urologue ou supervisé par le médecin MPR, de méme que la prise en charge des troubles du
transit intestinal par le gastroentérologue (cf. fiche PNDS gestion du handicap intestinal).

14



4 - Evaluation fonctionnelle et de I’autonomie

Elles sont réalisées en grande partie par I'ergothérapeute, mais aussi par le kinésithérapeute.
Seront évalués :

= Marche, déplacements a l'intérieur et a I'extérieur : sans appareil ou avec utilisation de 1 ou
2 cannes, déambulateur, rollator, fauteuil roulant manuel, fauteuil roulant motorisé,

verticalisateur, véhicule adapté ou non,

= Modalités des transferts,

= Degré d’autonomie éventuellement évalué par le score de mesure d’'indépendance
fonctionnelle (MIF), (cf. annexe IV p. 68),

= Nécessité ou non d’intervention d’aides humaines a domicile : intervention par qui (proches

et/ou professionnels) et dans quelle mesure,
= |nstallations a domicile, installation a I“école ou du poste de travail,
= Activités sportives, loisirs, vie sociale.

Le point est fait sur les aides techniques et appareillages, leur date de prescription, leur utilisation

et les problématiques repérées.

5 - Evaluation socio-familiale et professionnelle ou scolaire (pour enfant ou jeune

adulte)

= Situation familiale, conditions de logement (adapté ou non ?),
= Situation administrative et financiére, acces aux droits, dossier MDPH...
= Cursus scolaire pour I’enfant, éventuellement professionnel pour I'adulte.

D - Principes de suivi

Au terme du bilan MPR pourront étre précisés :

Les besoins d’examens ou consultations complémentaires (consultation spécialisée de
neurochirurgie +/- réalisation d’IRM médullaire et encéphalique si suspicion de
dysfonctionnement de valve de dérivation, bilan urodynamique ou suivi urologique ...)

Les indications thérapeutiques : prescription de kinésithérapie, préconisation d’éducation
thérapeutique aux sondages urinaires ou pour la surveillance de la peau, renouvellement ou

adaptation de matériel, prescription de traitement médicamenteux...

Les modalités de suivi médical, en particulier MPR.

Chaque situation est singuliere et le rythme du suivi MPR sera adapté en fonction de la situation
médicale et du contexte environnemental et psychologique du patient. Ce suivi est nécessaire tout
au long de la vie.

15



Les "fiches PNDS " speécifiques

Les fiches PNDS sont ici reproduites dans leur intégralité et développent les sujets abordés dans la
synthéese a destination du médecin traitant :

| - Appareillage et déambulation chez I'’enfant

Il - Education thérapeutique aux sondages vésicaux intermittents
[l - Organisation du relais de la prise en charge enfants/adultes
IV - Kinésithérapie dans le dysraphisme

V - Evolution et suivi de la fonction locomotrice

VI - Escarres
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Chez I'enfant porteur d’un dysraphisme vertébro-médullaire ouvert (myéloméningocéle) ou fermé,
la paralysie des muscles nécessaires a la déambulation est tres variable et tres corrélée au niveau
métamérique de I'atteinte. L'appareillage proposé pour permettre ou aider la déambulation sera,
de ce fait, trés réduit dans les atteintes sacrées, mais de type thoraco-pelvi-pédieux dans les
atteintes thoraciques. Les ortheses utilisées, articulées ou non, ont toutes un but de suppléance du
déficit moteur et chez I'enfant, du fait de la croissance, un but de posture articulaire visant a éviter
les déformations osseuses.

L’appareillage pour la déambulation a-t-il un intérét chez les enfants porteurs d’un dysraphisme
vertébro-médullaire ? A quels enfants proposer un appareillage en vue d’une déambulation ? Quel
type d’appareillage prescrire ?

Appareillage et déambulation : données validées et niveaux de preuve chez les enfants ayant un
Spina Bifida.

Les dysraphismes ouverts sont une atteinte générale du systeme nerveux central : ils peuvent
comporter des troubles cognitifs et des membres supérieurs. Par contre, les dysraphismes fermés,
maladie locorégionale caudale, ne comportent jamais d’atteinte cervico-occipitale ni cérébrale.

Toute prescription d’appareillage en vue d’une déambulation sera précédée d’'un examen clinique
de la sensibilité superficielle et proprioceptive, de I'atteinte motrice (évaluation analytique des
groupes musculaires), permettant d’établir le niveau de I'atteinte métamérique. Le prescripteur
tiendra compte du degré des déformations orthopédiques, du surpoids, des troubles perceptifs
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visuels, d’'une atteinte cérébelleuse, des modalités permettant la continence urinaire et fécale et de
la motivation des enfants et de leur famille. L'appétence au déplacement debout peut étre réduite
lors de dysraphisme ouvert.
La classification des dysraphismes la plus utilisée repose sur le niveau lésionnel de I'atteinte.
Trois groupes sont ainsi individualisés :
= atteinte thoracique ou lombaire haute: la fonction du quadriceps est absente. Pour
déambuler, ces enfants ont besoin d’appareillages étendus pontant le tronc, la hanche, le
genou et la cheville. La majorité de ces patients utilise a I’age adulte un fauteuil roulant pour
leur déplacement.
= atteinte lombaire basse : la fonction des muscles moyen et grand fessier est absente, celle
du quadriceps et des muscles ischio-jambiers internes est conservée. La déambulation est
possible avec des attelles courtes et des cannes.
= atteinte sacrée haute : la fonction du muscle triceps sural est manquante. La déambulation
est possible avec des attelles courtes suro-pédieuses sans aide des membres supérieurs.

Lors d’atteinte sacrée basse, la fonction du triceps sural est présente. Seuls sont atteints les muscles
courts du pied. L’enfant déambule sans orthése ni canne.

Plusieurs facteurs grevent le pronostic de déambulation, mais de multiples études ont montré le
role crucial du niveau de I'atteinte métamérique et de ce fait, I'importance de la force musculaire
dans I'acquisition et le maintien de la déambulation, les muscles clés étant les muscles quadriceps,
ischio-jambiers et psoas-iliaques. La possibilité de tenir en équilibre assis serait également un
élément prédictif de la déambulation.

> Données disponibles publiées

L'interrogation Medline (Pubmed) du 10 septembre 2011 a utilisé les mots clés pour I'identification
des articles prenant en compte I'enfant (child OR children), le Spina Bifida (spinal dysraphism OR
meningocele OR spina bifida OR myelomeningocele), I'appareillage (bracing OR orthosis) et la
déambulation (strolling OR walking around OR ambulation).

L'interrogation faite avec ces mots clés a permis l'identification de 30 articles qui ont ensuite fait
I'objet d’un tri manuel. Six d’entre eux sont en langue allemande et japonaise, 11 n’ont pas d’intérét
pour la question posée. Aucun travail contr6lé randomisé, aucune méta-analyse et aucune
recommandation d’experts n’ont été identifiés.

La lecture de ces différents articles nous a permis de retenir un travail sur l'intérét de la
déambulation chez I'enfant porteur de dysraphisme de niveau métamérique haut.

Parmi ces 14 articles retenus :

= Cing sont des recommandations générales sur la prise en charge orthopédique des enfants
porteurs d’un spina bifida.”
Presque tous les enfants porteurs d'un dysraphisme, a I'exception de ceux de niveau
métamérique sacré bas, auront besoin d’ortheses pour déambuler. L'utilisation des orthéses a
plusieurs buts: maintenir I'alignement des membres inférieurs, prévenir les déformations,
corriger une malposition souple, faciliter une mobilité autonome et protéger un membre
insensible.
Pour les enfants dont I'atteinte est thoracique ou lombaire haute, un cadre de verticalisation,
favorisant I'acquisition de la tenue du tronc et de la téte, est recommandé dés I'dge de 1 an. Dés
2 ans, des ortheses longues contrélant la hanche de type hanche — genou - cheville — pied leur
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sont proposées. Si la station assise sans |'aide des mains est possible, il peut leur étre proposé
une orthese comportant un support du tronc, une pelvienne et des ortheses bilatérales genou —
cheville — pied connectées au moyen de cable, a des articulations de hanche mobiles.

Lors d’atteinte métamérique lombaire basse ou sacrée, de solides attelles jambe — pied sont
recommandées pour suppléer la paralysie des muscles sous le genou. Si les muscles extenseurs
et abducteurs de hanche sont faibles, des béquilles sont recommandées pour partager le poids
du corps et permettre une déambulation plus fonctionnelle.

Lors d’attitude en rotation interne ou externe des membres inférieurs, il est conseillé de
proposer des attelles "jambe-pied" munies de cable de dérotation pour contréler I'alignement
du membre jusqu’a I’dge opportun de la correction chirurgicale du trouble rotatoire.

En cas de déformation progressive en valgus du genou, une attelle genou — cheville — pied, avec
articulation de genou, est proposée dans I'attente de I'age d’'une ostéotomie correctrice.

Quand, deés la naissance, la déformation des pieds est majeure, non réductible et non
appareillable, une libération chirurgicale, tendineuse et des parties molles, permettra d’obtenir
un pied plantigrade, souple et appareillable pour envisager la verticalisation puis la
déambulation de I'enfant.

Une étude prospective sur 434 patients, examinés de la naissance a I'dge adulte, décrit
I’évolution naturelle de l'alighement des membres inférieurs : I'axe des membres inférieurs,
normal a la naissance, se dégradait en valgus. L'importance du valgus n’était pas influencée par
la déambulation, l'utilisation d’orthése au-dessus du genou ou le niveau métamérique de
Iatteinte.®

Trois articles débattent des orthéses courtes " suro-pédieuses"’”

L'orthése courte "jambe-pied" ou "suro-pédieuse" est I'orthése la plus fréquemment utilisée
chez I'enfant porteur de dysraphisme.

Suite a une revue de la littérature en interrogeant les bases de données Medline et Cochrane
avec les termes "orthosis" et "spina bifida", Malas’ rapporte les données suivantes:

Les déficits de niveau lombaire bas et sacré, a I'origine d’'une démarche en triple flexion ("crouch
gait" des auteurs anglo-saxons), rendent nécessaire le port d’une attelle courte pour améliorer
la déambulation. La faiblesse du muscle triceps sural est a l'origine d’une dorsiflexion
permanente de la cheville, associée a une flexion de la hanche et du genou. Avec le temps,
I'ensemble de ces anomalies conduit a une aggravation de cette démarche et a un mauvais
alignement du pied et de la cheville : talus de I'articulation tibio-tarsienne, valgus de I'arriere-
pied, pronation du médio-pied et abduction de I'avant-pied. L'autre composante de cette
démarche est une déformation en rotation interne conduisant a une contrainte en valgus du
genou, symptomatique a I’'age adulte.

Les variables qui influencent la qualité de I'attelle courte, prescrite dans le but d’améliorer la
fonction, sont multiples et toutes de méme importance :

1. Acquisition des mesures (en charge, manceuvre manuelle de correction du membre
appareillé) pour éviter le risque de "sous" ou "hyper" correction,

2. Alignement sagittal (angle "jambe-sol") en considérant le couple "attelle-chaussure",

3. Longueur de la partie plantaire contribuant a stabiliser la cheville et indirectement le
genou et a aligner la hanche,
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4. Découpes latérales et médiales, pour réduire I’hyperpronation, selon le systeme de force
en trois points (deux appuis externes, un appui interne) parfois complétées par la mise
en place d’appuis externes sous-calcanéens.

Les indications des attelles courtes chez I'enfant atteint de dysraphisme spinal sont la flexion
exagérée du genou a la phase d’appui de la marche, I’ hyperpronation et la contrainte du genou
en valgus. Elles permettent un controle de la flexion dorsale de la cheville et du diametre
coronal "chaussure-orthese".

L'effet positif des ortheses est contrdlé par I'analyse quantifiée de la marche et la
consommation énergétique. Duffy a montré que des enfants porteurs de spina bifida de niveau
lombaire bas ou sacré améliorent leur marche avec des orthéses courtes en diminuant leur
dépense énergétique (diminution de la consommation d’oxygéne) et en augmentant, de fagon
significative, la vitesse de marche et la longueur du pas.8

Une étude confirme ces résultats chez des enfants ayant bénéficié d’un transfert du muscle
tibial antérieur, sans pour autant les comparer a une analyse préopératoire. Ce transfert
musculaire ne dispense pas du port d’attelle courte en post—opératoire.9

= Quatre articles concernent I'appareillage plus étendu’®®®

L'étude de Mazur et coll.” compare deux cohortes de 36 enfants porteurs d’un
myéloméningocele de niveau métamérique haut : les patients appariés pour le sexe, I'dge, le
niveau lésionnel et les fonctions intellectuelles bénéficiaient des le plus jeune age soit d’un
programme de marche, soit d’une prescription d’un fauteuil roulant manuel. Sur les 36 enfants
qui marchaient, douze marchaient encore entre 12 et 20 ans. La cohorte d’enfants marchant
ayant bénéficié d’'un programme de marche présentait moins de fracture et d’escarre, était plus
autonome et assurait mieux leur transfert que celle utilisant précocement un fauteuil. Par
contre, la durée d’hospitalisation pendant I'enfance était moindre pour ceux qui utilisaient
d’emblée un fauteuil. Les auteurs ne retrouvaient aucune différence significative entre les deux
groupes pour les compétences dans la vie quotidienne, la fonction manuelle, la fréquence et
I'importance de I'obésité.

Dans une revue rétrospective de 15 enfants dont I’atteinte métamérique se situait entre T10 et
L3, Gerritsma-Bleeker décrit I'intérét de I'orthése " reciprocating-gait orthosis " utilisée a I'age
de 5 ans: le niveau maximal de déambulation atteint était de 500 meétres ("community
ambulator " de la " Functional Mobility Scale ") pour 4 enfants. A I’dge de 10 ans, huit enfants ne
déambulaient plus. L'auteur insiste sur I'importance de la motivation et de la disponibilité des
familles pour participer & une telle rééducation dont les objectifs doivent &tre réalistes.™
Woolam décrit le prototype de I’articulation idéale de hanche pour cette orthése de marche.™
Stallard présente un cadre de marche a pivot ("swivel walker ") permettant a la fois une
stabilité sur la plateforme au sol et une propulsion par balancement latéral créant un
déplacement de cette plateforme. **

= Un article aborde le coit de I'appareillage™*

Dans I'état de Washington, 984 personnes avec spina bifida ont été étudiées pendant 4 ans
qguant a l'utilisation et au co(t de I'appareillage. Pour I’ensemble de cette cohorte, un tiers de
ces personnes font une demande par an d’un appareillage en relation avec le déplacement. Le
colt représente 3,3% des dépenses médicales par individu. Les aides techniques demandées
sont, par ordre de fréquence, le fauteuil roulant manuel puis les ortheses. Elles représentent
87% de I'ensemble des dépenses d’aide technique. Les colts évoluent avec I'dge: ils sont
maximal pour la tranche d’age 0-15 ans (matériel orthétique et prothétique), moyens pour les
plus de 26 ans (fauteuil roulant manuel et électrique) et modérés pour les 16-25 ans.
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Les données de la littérature permettent, avec au mieux un niveau de preuve a 3 :
= de proposer des attelles courtes "suro-pédieuses" aux enfants porteurs de dysraphisme dont
I’atteinte est lombaire basse ou sacrée haute pour faciliter la déambulation en améliorant
leur schéma de marche et en diminuant le co(it énergétique.
Ces attelles courtes doivent répondre a des objectifs précis.
Dans certaines formes basses avec atteinte partielle l'indication de chaussures
orthopédiques avec languette anti-talus peut étre discutée.

= de discuter la déambulation précoce chez I'enfant spina bifida de niveau métamérique
thoracique ou lombaire haut en utilisant des appareils thoraco-pelvi-pédieux.

Les objectifs de ce programme de rééducation resteront réalistes.

La déambulation avec des attelles courtes suro-pédieuses est systématiquement proposée aux
enfants porteurs d’un dysraphisme lombaire bas ou sacré haut. Elle est discutable pour les enfants
avec spina bifida lombaire haut ou thoracique.
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L’éducation thérapeutique a été définie dans le rapport OMS Europe de 1996 comme I'ensemble
des mesures visant a aider le patient a acquérir ou maintenir les compétences dont il a besoin pour
gérer au mieux sa vie avec une maladie chronique. Son application au sondage urinaire intermittent
est une démarche éducative structurée a lintention du patient (ou de son entourage)
spécifiguement ciblée sur la compréhension, la mise en ceuvre, le suivi et I'adaptation de ce soin.
La premiére étape de cette démarche est I'élaboration d’un diagnostic éducatif visant a évaluer les
connaissances vis-a-vis de la maladie, I'aptitude du patient ou de son entourage a gérer soi-méme
ce soin ainsi que les freins environnementaux.

Quelles sont les spécificités du bilan éducatif dans la démarche d’éducation thérapeutique au
sondage intermittent chez le patient porteur d’un spina bifida ou sa famille ?

Quelles sont les dimensions a évaluer dans I’élaboration d’un diagnostic éducatif au sondage
intermittent chez le patient avec dysraphisme spinal : données validées et niveaux de preuve.

Le sondage vésical intermittent, associé ou non a une déconnexion pharmacologique du détrusor,
constitue le traitement de référence des troubles vésico-sphinctériens neurogenes (NP : 2, Grade de
recommandation A selon le Oxford Center for Evidence Based Medecine, June 5th 2001
(http://www.cebm.net/ocebm-levels-of-eviderales complications rénales restent la premiére
cause de mortalité chez I'enfant porteur d’un spina bifida aperta®. L'instauration d’'un mode de
vidange vésicale par sondage intermittent® a modifié I’espérance de vie par complications uro-
néphrologiques et infectieuses consécutives au dysfonctionnement vésico-sphinctérien chez ces
patients. Les objectifs thérapeutiques comportent dés la naissance le maintien d’un régime de
basse pression de la vessie ainsi qu’une vidange vésicale complete et réguliere. Ces objectifs se
complétent avec I'avancée en age, par des mesures visant a assurer la continence. La maitrise des
sondages intermittents autorise a ce stade I’accés aux traitements chirurgicaux de reconstruction
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visant a acquérir la continence. Cette étape suppose une évaluation préalable de la maitrise des
autosondages lorsque ceux-ci n’ont pas été préalablement instaurés ou lorsque ceux-ci sont
effectués par un tiers. Les objectifs du diagnostic éducatif a la maitrise des autosondages ont fait
I'objet d’un recensement par un groupe d’experts selon la méthodologie de la HAS (Education
thérapeutique aux autosondages. Guide méthodologique. http://www.sofmer.com/index.php).

Ceux-ci comportent :

= d'évaluer les connaissances du patient et de son entourage

= d'identifier ses conditions de vie (environnement spatial et social)
= d'identifier son état fonctionnel

= d'identifier ses ressources cognitives

= d'identifier ses ressources et freins psychiques

= d'identifier ses difficultés d'apprentissage

= de hiérarchiser ses priorités d'apprentissage

> Données disponibles publiées

Deux interrogations successives ont été conduites.

Une premiere interrogation Medline (Pubmed) du 8 Septembre 2011 a utilisé les mots clés et
opérateurs booléens pour l'identification des articles prenant en compte Spina Bifida (spina bifida
OR spinal dysraphism [MESH] OR meningocele [MESH] OR myelomeningocele [MESH] OR tethered
spinal cord) et les sondages vésicaux intermittents (urinary catheterization [MESH] OR self
intermittent catheterization), I’éducation thérapeutique (patient education as topic [MESH] OR self
care [MESH]). Linterrogation la plus large couplant les trois requétes et séries de mots permet
d’identifier 27 articles de Mars 2011 a Décembre 1974.

Une deuxiéme interrogation Medline (Pubmed) a été conduite pour lidentification des articles
prenant en compte Spina Bifida (spina bifida OR spinal dysraphism [MESH] OR meningocele [MESH]
OR myelomeningocele [MESH] OR tethered spinal cord) et le traitement des troubles vésico
sphinctériens neurogénes (Neuropathic Bladder/therapy) [MESH], permettant d’identifier 380
articles. Parmi ceux-ci, 91 articles étaient relatifs a la réalisation des sondages intermittents et 22
traitaient de leur mise en ceuvre.

Des filtres ont été utilisés pour extraire les recommandations d’experts, les essais controlés
randomisés et les méta-analyses: aucun travail contrélé randomisé, aucune méta-analyse et
aucune recommandation n’ont été identifiées traitant spécifiqguement de I'’éducation thérapeutique
aux sondages intermittents chez les malades souffrant des séquelles de dysraphisme spinal.
L'analyse manuelle respective des 27 et 22 articles des deux interrogations permet d’identifier des
études de suivi, des enquétes rétrospectives ou des études observationnelles portant sur des
populations d’enfants ou d’adolescents ainsi que 8 revues générales. Deux études prospectives de
suivi sont identifiées, dont une étude comportant exclusivement des patients porteurs de
dysraphisme. Aucune étude n’aborde spécifiguement les aspects de suivi ou de mise en place de
I’éducation thérapeutique aux autosondages chez I'adulte.
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= Quand débuter I’éducation thérapeutique aux autosondages ?

L’éducation thérapeutique aux sondages intermittents a I'intention des parents est abordée deés
la naissance. L’'ensemble des études confirme que la mise en ceuvre précoce d’'une association
de sondages intermittents et d’une déconnexion pharmacologique du détrusor par
anticholinergiques chez le patient atteint de spina bifida prévient la détérioration du haut
appareil urinaire*’ et améliore la fonction rénale®. La prise en charge précoce comportant
I'instauration systématique des sondages intermittents réduit significativement le taux
d’intervention ultérieure & visée urinaire®®. Ainsi, les taux respectifs de chirurgie
d’agrandissement vésical ne sont que de 17% chez les enfants sous sondages intermittents
depuis la naissance contre 41% dans les situations de suivi sans sondage. La mise en place de
I’éducation thérapeutique aux sondages intermittents est effectivement mise en place au
décours du premier bilan urodynamique. Il n’y a pas de recommandation ou d’attitude
consensuelle sur le délai de réalisation de I’exploration urodynamique. Dans certaines études, sa
réalisation est différée de plusieurs semaines afin d’explorer les nouveau-nés apres disparition
des conséquences du choc spinal consécutives au temps neurochirurgical de fermeture du tube
neural”**%. Bauer et al. reportent les résultats d’explorations urodynamiques chez 36
nouveau-nés porteurs de myéloméningocele immédiatement aprées le geste de fermeture du
tube neural et observent une dyssynergie vésico-striée chez 18 d’entre eux. Une urétéro-
hydronéphrose va se développer chez 74% d’entre eux. Stoneking et al*® effectuent une étude
rétrospective sur une période moyenne de 42 mois chez 54 nouveau-nés opérés a la naissance
et analysent le résidu post-mictionnel urodynamique au décours immédiat du geste chirurgical.
Ils observent un résidu supérieur ou égal a 20% chez 80% des nouveau-nés. Dans le cadre d’un
suivi prospectif des données urodynamiques et échographiques tous les trois mois avant et
suivant le geste chirurgical chez 40 nouveau-nés porteurs d’un myéloméningocele, la
dyssynergie vésico-sphinctérienne s’installe dés le troisieme mois aprés l'intervention de
fermeture du tube neural **.

Toutes formes cliniques confondues, le mode mictionnel par sondages intermittents exclusif
permet d’obtenir des taux de continence jusqu’a 60%. Lorsque ceux-ci sont associés a la prise de
médicaments anticholinergiques, ce taux atteint 75 a 80%. Deux études ont montré que
I'instauration des sondages intermittents dés la naissance contribuait a une meilleure maitrise
et acceptation du geste par les parents, ainsi qu’a une meilleure observance chez I'enfant avec
'avancée en age®™'®. La persistance d’une sensibilité urétrale, lorsqu’elle est présente chez
I'enfant, peut constituer un frein a la réalisation du soin chez le parent'’. Deux autres études
rétrospectives sur des suivis moyens de 4 ans montrent que l'instauration précoce des sondages
intermittents réduisait significativement le recours a des gestes d’agrandissement vésical®*®

(NP 3).

= Critéres du diagnostic éducatif lors du relais des sondages intermittents par un tiers vers
I'autosondage chez I’enfant : age de relais

Dans une étude rétrospective portant sur 59 enfants d’age inférieur a 13 ans porteurs d’un
dysraphisme sous sondages intermittents depuis au moins 5 ans et de durée moyenne de 10,5
ans, 76% d’entre eux avaient acquis la technique des autosondages a un age moyen de 8 ans et
I'incidence de complications est notée a 3,5/1000 sans séquelles. Toutes les complications
étaient observées lorsque les sondages étaient effectués par un tiers™. Le réle protecteur de
I’autosondage par rapport aux sondages effectués par un tiers sur I'incidence des complications
chez I'enfant est relevé dans d’autres études portant sur une analyse rétrospective du taux de
complications chez le gargonzo. Une enquéte transversale?! prospective portant sur le transfert
des compétences du soin des parents vers le patient avec dysraphisme a été conduite aupres de
70 familles a intervalles réguliers chez des patients agés de 8 a 9 ans, puis 2 et 4 ans plus tard.
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L’éducation thérapeutique a I'autosondage s’accompagne d’une gestion intégrale de I'auto-soin
par I'enfant dés I’age de 8 ans dans 15% des cas et dans 34% des cas deux ans plus tard, mais
60% des enfants restent partiellement dépendants dans la gestion des sondages entre 12 et 13
ans.

Dans une cohorte de 433 patients porteurs d’un myéloméningocele, d’age compris entre 4 et
18 ans, 40% d’entre eux sont sous régime de sondages intermittents et 60% nécessitent une
assistance dans la réalisation de ceux-ci’’. Les données issues des évaluations de la dimension
émotionnelle et comportementale ne different pas significativement entre les
enfants/adolescents pratiquant I'autosondage de ceux qui ne le pratiquent pa523’24. D’autres
études objectivent que le niveau d’estime de soi n’est pas significativement différent®. Les
études portant sur des analyses rétrospectives de I'age d’acquisition des autosondages mettent
en évidence que cet age d’acquisition chez I'enfant semble corrélé a la précocité de mise en
ceuvre des sondages dans la petite enfance, mais la taille et I’échantillonnage des études ne
permettent pas d’établir de niveau de preuve'®®. L’autosondage semble maitrisé plus
précocement chez la fillezo’zs, mais aucune étude de comparaison entre sexes n’a
spécifiguement étudié ce critére. Lorsque les niveaux d’efficience cognitive et neuromotrice
sont contrblés, une étude montre cependant que le temps de réalisation du geste est
significativement plus court chez la fille que chez le gargon27

=  Facteurs liés a la typologie clinique et vésico-sphinctérienne

Comme dans les autres étiologies de vessie neurogene, les facteurs urodynamiques prédictifs
d’'une moindre observance a la réalisation des autosondages sont la capacité vésicale et le
trouble de compliance, tous deux facteurs d’incontinence®, ainsi que Iexistence d’une
incontinence fécale non contrdlée *®. L’obtention d’une continence urinaire est un facteur de
renforcement fort dans le maintien des autosondages chez I’adolescent®. Lorsque les sondages
intermittents sont associés aux anticholinergiques, la continence est ainsi obtenue dans pres de
90% des cas & %°.

Certaines études retrouvent un meilleur succés du programme chez les enfants porteurs de
niveaux lésionnels bas®, ce qui n’est pas retrouvé dans d’autres études >*.

La fréquence des infections urinaires a été analysée comme cause d’abandon des sondages
intermittents dans le cours évolutif du suivi des patients sous sondages intermittents, mais n’a
pas fait I'objet de recherche spécifique comme critére d’échec d’acces a I'autosondage d’un
tiers vers I'enfant. La survenue d’infections urinaires, avec I'incontinence, sont rapportés dans
50% des cas d’abandon®’. Des études ont permis de vérifier que les sondages intermittents
n’étaient pas responsables de la survenue des infections urinaires mais le faible volume vésical
de continence, I'hypo-compliance vésicale et le reflux vésico-rénal® le sont.

Une revue par questionnaire adressé a 169 centres listés par la SBAA (Spina Bifida American
Association) ne permet pas de dégager de consensus sur |'évaluation et le traitement de
I'infection urinaire chez les patients Spina Bifida sous sondages intermittents®>. Une revue
récente de 41 centres européens prenant en charge ces patients montre qu’il n’existe pas de
protocole standardisé définissant I’évaluation, le traitement et la prévention de l'infection
urinaire dans plus de 25% des centres explorés*.

= Facteurs liés aux aspects socio-environnementaux

Un renforcement positif dans le désir d’autonomie est relevé dans des études d’observation
aupres d’enfants institutionnalisés effectuant les autosondage524’31, mais sans étude de
comparaison par groupe témoin et portant sur de faibles effectifs. Une étude a analysé I'impact
de I'environnement comme déterminant de I'indépendance aux autosondages chez I'enfant?’.

Ainsi, dans une cohorte de 50 patients, 13 d’entre eux étaient observés successivement en
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environnement hospitalier puis au domicile et/ou a I'école. Le taux d’enfants indépendants
s’élevait de 3 a 7 sur les 13 suivis lorsque I’évaluation était effectuée dans le milieu ordinaire de
vie.

= Facteurs cognitifs et psycho-comportementaux

Les compétences cognitives citées dans |'élaboration du diagnostic éducatif correspondent a des
acquis présents entre I'dge de 3 a 5 ans, tels que les compétences praxiques>>, la notion du
temps et de I'heure?, les capacités d’apprentissage, d’imitation de schémes et d’attention®® °.
Un test d’évaluation gestuelle (positionner en aveugle un pion sur une plaquette présentant 3
orifices) est proposé pour discriminer les enfants accessibles aux autosondages de ceux qui ne le
sont pa537, mais n’a pas fait 'objet d’'une démarche de validation sur des critéres de succés au
maintien de l'auto-soin. Une étude observationnelle portant sur 22 enfants porteurs d’un
myéloméningocele pratiquant les autosondages comporte |'analyse comparée par support
structuré du déroulement du geste et la perception de I'enfant quant a son indépendance
percue dans la réalisation du geste. Uniquement 5 parmi les 12 enfants qui s’évaluaient
indépendants dans la réalisation du geste I'étaient effectivement. Cette dissociation entre
aptitude pergue et performance semble associée chez ces enfants a une insuffisance des autres
processus cognitifs de haut niveau du fonctionnement exécutifs.

L’évaluation des modifications comportementales et émotionnelles par échelles spécifiques39 ne
retrouve pas de différences significatives entre les enfants sous autosondages, sous
cathétérisme effectué par les parents, ainsi que chez les adolescents effectuant ou n’effectuant
pas les autosondages®®. Le passage a I'autosondage par I'enfant ne génére pas de modification
significative sur le plan comportemental ou émotionnel®® ?* et contribue dans certaines études a
augmenter le niveau d’estime de soi”. Quelques études analysent le facteur acceptation de
I'autosondage par I'enfant. L'enquéte par questionnaire semi-dirigé mené chez 22 adolescents
d’age médian de 17 ans porteurs d’un dysraphisme effectuant I'autosondage depuis au moins 5
ans révele une attitude positive a I'égard de la réalisation de I'autosondage et n’identifie pas de
conséquence psycho-sociale spécifique consécutive a sa mise en ceuvre’. Une meilleure
acceptation est observée chez I'enfant lorsqu’un contact entre le parent et le thérapeute
référent de I'éducation thérapeutique du patient a été préalablement établi*!. Les facteurs
motivationnels comportent le souhait d’accéder a la continence®® et supposent I'obtention
préalable d’une continence fécale, la suppression des protections, I'intégration scolaire®,
'adhésion des parents®. L’étude révele une difficulté a révéler la pratique du geste auprés des
pairs lors du passage a I'age de l'adolescence. L'enquéte rétrospective conduite dans une
population de 42 enfants agés de 7 a 19 ans releve que le sondage intermittent est vécu comme
une contrainte dans la vie quotidienne et comme une difficulté de mise en ceuvre a I'école®.
Dans une enquéte portant sur 50 enfants d’age moyen 12,5 ans, 25 enfants étaient observés
indépendants dans la réalisation des autosondages, mais 80% d’entre eux ne s’estimaient pas
satisfaits de cet état d’indépendance contre une satisfaction de 100% chez ceux dépendants de
ce soin *’.

= Facteurs familiaux

34 études abordent les aspects psycho-sociaux et systémiques des conséquences du
dysraphisme sur la cellule familiale. Aucune étude parmi celles-ci ne permet de dégager de
méthodologie d’interventions ou de recommandations spécifiques visant a adapter le
fonctionnement familial aux conséquences de cette pathologie.

Une étude prospective de suivi est conduite aupres de 40 familles et comporte 31 patients
porteurs d’un dysraphisme, d’age entre 1 et 20 ans, inscrits dans un programme d’acquisition
des sondages intermittents par les parents ou dans un programme d’acquisition des

27



autosondages par I'enfant/adolescent. Le groupe de parents ol les sondages n’étaient pas
poursuivis présentait une mauvaise expérience de I'annonce du diagnostic et des complications
possibles sur le plan vésico- sphinctérien. Les seules variables distinguant le groupe des enfants
et adolescents sous autosondages de ceux ne |'effectuant pas sont le délai d’annonce du
diagnostic et de ses conséquences a la naissance ainsi que l'insuffisance d’informations percues
par les parents concernant les déficiences vésico-sphinctériennes®®. Tandis que les parents
déclarent ne pas apprécier la réalisation du geste technique, ils adherent globalement aux
recommandations des équipes de soins®. Deux études traitent plus spécifiquement des effets
des sondages intermittents sur le fonctionnement familial en fonction de I'ége“’ 3 La cohésion
familiale est positivement corrélée a I'adhésion au programme d’autosondages par I’enfant dans
les différentes tranches d’age examinées. L’adhésion aux recommandations d’auto-soins par
I’enfant sur la période de 12 a 13 ans est observée significativement moins importante que celle
des parents lorsque comparé au taux d’adhésion chez les patients plus jeunes, ce qui est
conforme aux observations d’autres études relatives a I'adhésion aux programmes de soins chez
les patients porteurs de dysraphisme au moment de la pré-adolescence **.

= Déterminants au succes des autosondages et chirurgie continente

L’age moyen des patients bénéficiant d’une chirurgie de reconstruction se situe dans les études
entre 8 et 12 ans **. Parmi ceux-ci , 10% ont une indication chirurgicale récusée par contre-
indication a I'anesthésie générale®®. Les déterminants de I'adhésion immédiate aux sondages
intermittents constituent un critére de l'indication chirurgicale car les complications des
cystostomies continentes surviennent significativement plus chez les patients qui seront non-
observants a leur maintien ultérieur® . Dans une revue rétrospective des facteurs associés au
succes de la chirurgie d’acces a la continence urinaire et fécale chez 47 patients d’age moyen 9,6
ans sur un suivi moyen de 22 mois, les résultats sur la continence et le taux de complications
sont analysés en fonction de la technique chirurgicale adoptée, de I’dge des patients et du degré
d’observance au suivi. Les criteres de compliance sont définis comme la non-observance du
rendez-vous et/ou la non-observance a la bonne pratique des autosondages a deux reprises. Les
criteres d’observance a la réalisation des autosondages consistent en la pratique de
I'autosondage a une fréquence d’au moins quatre fois par jour. Le taux d’observance au suivi
était de 66%. Les résultats mettent en évidence un effet observance au suivi plus important que
la technique chirurgicale sur le taux ultérieur de complications (sténose, infection, révision de la
stomie). Cet effet est essentiellement marqué pour le taux de sténoses secondaires (56%) dans
le groupe non-observant contre 10% dans le groupe observant. Il existe une différence
significative d’age entre le groupe des patients observants (moyenne : 8,2 ans) et les patients
non-observants (moyenne : 12,2 ans). Aucune étude ne permet cependant d’identifier une
différence dans le mode d’accés a la technique dans I'analyse de cette observation (support
parental et/ou éducatif plus rapproché dans le groupe des patients plus jeunes, traits psycho-
sociaux spécifiques a la pré-adolescence dans le groupe des enfants plus agés). Un suivi moyen
portant sur 4,3 ans chez 50 patients d’'une cystotomie continente montre cependant que 96%
d’entre eux se sondaient régulierement par leur néo-conduit *°.

Les déterminants au succés de la réalisation de l'autosondage par |’enfant porteur d’un
dysraphisme ne font pas I'objet d’une définition consensuelle et reposent pour I'essentiel sur des
études rétrospectives et observationnelles. Les données issues de la littérature dans le cadre de
cette pathologie ne permettent pas actuellement de répondre sur le degré de pertinence des
différents objectifs du diagnostic éducatif aux sondages itératifs issus des travaux antérieurs.
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L'instauration précoce des sondages intermittents contribue a mieux inscrire cette pratique dans le
cours normal des activités de la vie quotidienne tout au long de la vie du patient et contribue a une
meilleure acceptation de cette pratique par les parents. Le diagnostic éducatif lors du relais de ce
soin du tiers vers I’enfant constitue la condition premiére dans la discussion d’une chirurgie visant a
restaurer la continence, car les complications secondaires s’observent chez les patients non-
observants ou dépendants a la réalisation des sondages (NP 2).

Ni I’age, le sexe ou le quotient intellectuel ne sont des criteres prédictifs d’une difficulté d’acces a la
réalisation des autosondages chez I’enfant (NP 3). Les enfants avec myéloméningocele présentant
des habiletés motrices et une intelligence normale sont en mesure d’acquérir la technique de
I'autosondage propre intermittent dés I'dge de six ans, mais I'dge moyen de début des
autosondages dans les enquétes rétrospectives se situe aprés 8 ans. Le meilleur critere prédictif
dans le bilan éducatif de cet auto-soin chez I'enfant est le temps nécessaire a sa réalisation, ce
parameétre étant relié a la vitesse de traitement de I'information et aux habiletés motrices, eux-
méme liés a I'intégrité des processus exécutifs de haut niveau (NP 3).
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La problématique du relais du suivi médical enfant/adulte chez les jeunes porteurs de maladie
chronique a suscité, ces vingt dernieres années, beaucoup de réflexion. Dans le champ du handicap
moteur, de nombreux travaux anglo-saxons ont concerné plus récemment la population atteinte de
paralysies cérébrales et de dysraphismes spinaux>*>?®**°_ || en est ressorti deux notions
importantes, celle du transfert (moment du changement d’équipe) et celle de la transition (période
de préparation a ce transfert).

Il existe donc deux périodes identifiées ou les équipes en charge de ces jeunes vont devoir mettre
en place un accompagnement spécifique pour que le relais des soins se fasse de fagon optimale.

Quelles actions ou processus sont a mettre en place pour réaliser cette transition et faciliter le
transfert du secteur pédiatrique a celui adulte : quand et comment accompagner ?

Relais du suivi enfant/adulte : données validées et niveaux de preuve chez les malades ayant un
dysraphisme ou Spina Bifida (SB). Champs d’analyse : besoins de soins (généraux et spécifiques) a
I’age adulte, méthodes d’accompagnement, programmes mis en place, quand réaliser le transfert ?

L’épidémiologie des dysraphismes s’est considérablement modifiée ces vingt dernieres années. La
prévalence a la naissance, de I'ordre de 0,5/1000 - 0,7/1000, se maintient stable malgré les mesures
de prévention (acide folique pendant la grossesse). En paralléle, le dépistage précoce a entrainé un
décroit des formes gravesg.

L’amélioration de la qualité des soins a permis une augmentation de I'espérance de vie de ces
jeunes en situation de handicap : prés de 85% d’entre eux vont atteindre I'dge adulte’. Cette
pathologie nécessite donc un suivi spécialisé dans le secteur adulte, d’autant plus qu’il a été noté un
pic de mortalité dans la troisiéme décennie et une mortalité de 3% par an en moyenne™.
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Les besoins a I'dge adulte sont connus. lls nécessitent une prise en charge spécialisée et
pluridisciplinaire'®®®*®. Comme durant I'enfance, différents domaines sont a surveiller: la
continence (urinaire et fécale), le statut orthopédique et fonctionnel, le suivi neurologique, cutané,
métabolique. Sans oublier les soins généraux ou primaires: prévention des troubles
cardiovasculaires, suivi gynécologique, dentaire, dépistage de cancers, de troubles de I'humeur.

Différents travaux’’ ont mis en évidence le manque de suivi spécialisé lorsqu’il n‘y avait pas
d’équipe adulte pour prendre la suite de la pédiatrie. De ce fait, la population d’adultes atteints de
dysraphisme présente un état de santé bien plus altéré que celle d’adultes paralysés cérébraux ou
traumatisés craniens **.

Ces constats soulignent l'importance d’un suivi adapté a I'age adulte. Se pose donc la
problématique du relais entre secteur pédiatrique et secteur adulte. A quel moment ? Par qui?
Sous quelle forme ?

> Meéthodologie

= Banque de données interrogées: Medline (Pubmed), SAPHIR et LEGI (CTNERHI), Reedoc.

=  Période concernée: 1991-2011 (date limite du 31 juillet 2011)

= Mots clés: Spina Bifida (spina bifida, OR spinal dysraphism, OR meningocele, OR
myelomeningocele). Enfant handicapé moteur (disability child, cerebral palsy). Termes
concernant la thématique de la transition (transition, transfer, adulthood, childhood,
adolescent health services, adolescent medicine, child health services, continuity of patient
care, rehabilitation)

Nous nous sommes intéressés au cas spécifique des sujets atteints de spina bifida mais aussi aux
autres causes de handicap moteur de I'enfant pour élargir les expériences sur le théme de la
transition.

= La transition : anticipation, préparation, organisation

L’'ensemble des auteurs s’accorde sur I'importance d’aborder précocement la notion de transition.
Certains proposent de I'évoquer deés le début de la prise en charge, mais la plupart s’entendent pour
commencer a en parler autour de I’adolescence *’ voire a la préadolescence (11-13 ans). La société
francaise de pédiatrie précise que "il faut confier a I’'enfant de plus en plus de responsabilités et
d’informations a mesure qu’il approche de I'adolescence". Cette attitude doit rester flexible et
s’adapter a chaque jeune selon son projet de vie personnel, sa maturité, la sévérité de son atteinte.

Il est nécessaire d’accompagner et préparer le jeune afin qu’il acquiére la responsabilité de ses soins
et de sa santé 3,

La société canadienne de pédiatrie 16 gcrit gue "au fur et a mesure que le jeune se rapproche de
I'age du transfert, les professionnels doivent lui fournir une information adaptée a son
développement et lui enseigner les aptitudes de négociation et de communication dont il aura
besoin dans le systeme pour adultes ". Cet accés vers I'autonomie et I'indépendance doit étre vécu
de facon positive et encouragé par la famille. Il faut veiller a ne pas oublier les jeunes ayant des
difficultés cognitives, en s’adaptant a leur niveau de perception *°.
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L’éducation est un point fort du processus de transition?>*>. Elle concerne toute I'équipe : du

médecin, a l'infirmiére, au kinésithérapeute, a I'ergothérapeute, aux travailleurs sociaux,... Elle doit
amener le jeune a devenir un expert de sa pathologie. Mac Donagh décrit dans son travail des
principes et objectifs 2> généraux a atteindre ainsi qu’une check-list regroupant les connaissances et
les compétences nécessaires a acquérir. Certaines sont dédiées aux patients avec dysraphisme, avec
des spécificités propres (surveillance cutanée, informations sur la constipation et les troubles
génito-sexuels, supplémentation en acide folique, prévention de I'allergie au latex)?’. Mac Donagh
propose qu’un livret regroupant les informations nécessaires en termes de santé (recommandations
spécifique, services, prévention) soit confié au jeune pendant cette période de transition®*.

Ces connaissances doivent étre accessibles sous forme de documents, de formations, de sites web.
En 2003, sous l'impulsion du centre national de surveillance et de prévention des naissances
américain, le "national spina bifida program" (NSBP) est créé. Ses objectifs visent a faciliter
I'autonomie, I'acceés aux soins, et a améliorer la participation sociale. C'est entre 2007 et 2010 qu’il
va se développer, en lien avec I'association des patients atteints de dysraphisme, " The Life-Course
Model for spina bifida"®’. Via un accés web, ce portail ressource est un outil pour que le jeune, sa
famille et les professionnels qui I'accompagnent préparent au mieux le passage vers I’'dge adulte

quel que soit le domaine de vie concerné >,

La rencontre des pairs, dans le cadre de maisons ou de consultations de I'adolescence’’, permet au
4,20

jeune de mettre en place un systéme de tutorat avec quelqu’un qui a déja vécu cette transition™".

Il est recommandé d’impliquer les membres de la famille en leur apprenant le " lacher prise ", mais
tout en leur laissant une place clé dans le processus de transition. White et son équipe42’43 ont
développé un programme destiné a aider les parents lors de cette période : " aider mon enfant a la
réussite dans sa scolarité et ses études, assister mon enfant a s'occuper de sa santé, coordonner les
soins avec d’autres professionnels de santé..."

—> Du coté de la pédiatrie :
Faire confiance au secteur adulte, laisser le jeune s’en aller .

Identifier un coordonnateur, des le début de la transition : ce réle essentiel peut étre assuré par un
rééducateur, une infirmiére, ou un médecin qui bénéficiera d'un temps dédié a cette
coordination??, I'objectif étant de mettre en lien le jeune, sa famille, 'équipe pédiatrique, celle
adulte et le responsable des soins primaires”.

Identifier un navigator13’35: indépendant du milieu du soin et des institutions, il travaille en

collaboration avec le coordonnateur pour faciliter la prise d’autonomie et le développement des
compétences nécessaires a la transition. La littérature ne précise pas comment cet "accompagnant"
est formé.

L'actualisation du résumé du dossier médical est essentielle. Il doit comporter des informations
telles que I'histoire de la maladie, les antécédents, les traitements et allergies, les projets
thérapeutiques, les aides techniques et appareillages, le mode de communication et des
informations sociales.

Dans cette optique, le « spina sifida Program » SBP* a développé une base de données médicale
internet utilisable par toutes les équipes prenant en charge des sujets porteurs de dysraphisme.

Un plan de transition est écrit, ou sont précisés l'identité du coordonnateur, le résumé médical, les
conduites a tenir en cas d’urgence, les compétences et les moyens pour les acquérir’® 334243,

Le médecin généraliste est le responsable des soins primaires. Bien que la volonté de certains
programmes soit de le positionner au centre des modeéles de transition, il ne se percoit pas
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1,23,22

responsable comme tel dans le domaine du handicap moteur . Le médecin spécialiste reste le

référent.
- Du coté du secteur adulte :

Développer la formation des personnels du secteur adulte aux pathologies pédiatriques :
I'importance de connaitre les spécificités des pathologies chroniques pédiatriques, afin d’anticiper
d’éventuelles complications a I'dge adulte, est clairement montrée dans Ia littérature®.
Professionnels comme usagers mettent en avant le manque de médecins adultes formés aux
handicaps de I’enfance®***®. Cette formation se veut a la fois théorique et pratique (activité clinique
du médecin adulte en pédiatrie)21, et sous forme de partage d’expérience au cours de réunions,
voire de congres transdisciplinaires réunissant pédiatres et médecins d’adultes®™. Elle concerne
autant les médecins que les paramédicaux ‘.

Développer une qualité d’information et de communication afin que chacun (notamment les parents)
trouve sa place dans le projet de prise en charge ; que I'adulte jeune soit impliqué dans son suivi quel
que soit le domaine (santé, éducation, profession) et quelles que soient ses possibilités 2.

L’équipe adulte se doit de faciliter I'accés a I'information sur les soins, les aides sociales, les réseaux
existants. Elle peut étre amenée a développer des outils, des supports de cette information 3,

Adapter, améliorer les conditions d’accueil a la problématique du handicap moteur, non seulement
en termes d’accessibilité mais aussi en termes d’intimité. Certains travaux soulignent l'intérét de

créer des unités particulieres ou des temps dédiés aux problématiques spécifiques du jeune adulte
8,21, 34,43

= Le transfert
> Le transfert direct est le plus fréquemment mis en pratique™*’.

Il est plus aisé quand il a été préparé : dossier médical prét, collaboration entre équipe pédiatrique
et adulte, site géographique identique. Il est moins facile en cas de troubles cognitifs ou
psychologiques™.

> Le transfert séquentiel ou consultation en bin6me :

Déja mis en place dans certaines équipes en France, il consiste a réaliser la ou les derniéres
consultations avec son référent pédiatrique et un membre de I'équipe adulte (idéalement le
médecin). Ce modéle est recommandé par le département américain de la santé®®. Dans de rares
cas, certains professionnels (médecin MPR, ergothérapeute, kinésithérapeute) peuvent travailler a
la fois dans le secteur pédiatrique et le secteur adulte et assurer ainsi une transition en douceur.

> Les consultations alternées sur une année ou deux sont une autre alternative®’.

Le développement des centres de référence et de compétence, avec les consultations
pluridisciplinaires, a permis de formaliser la transition et le transfert pour certaines pathologies
spécifiqgues (dysraphismes spinaux, mais aussi maladies neuromusculaires) par des filieres
prédéfinies % Cela peut se rapprocher des cliniques spécialisées dans le spina bifida proposées par
les anglo-saxons *°.
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Le niveau de preuve des données de la littérature est globalement faible, au mieux de grade D.

Malgré cela, les travaux portant sur le theme "passage enfant-adulte" concernant le domaine des
maladies chroniques et du handicap sont nombreux et riches.

Des recommandations de bonnes pratiques peuvent en découler.

1 — Evoquer le transfert d’équipe et sa préparation (période de transition) au
moment de I’adolescence, tout en tenant compte de la maturité émotionnelle et de
I’dge développemental.

2 — Le réle du secteur pédiatrique : initier et organiser la transition

Identifier un coordonnateur en secteur pédiatrique (médecin, paramédical), qui sera le lien
entre le jeune, sa famille et le secteur adulte.

Identifier les interlocuteurs du secteur adulte et créer des liens en vue du transfert.

Mettre par écrit ce programme de transition sous forme d’un livret personnalisé ou sont
précisés l'identité du coordonnateur, le résumé médical, les conduites a tenir en cas
d’urgence, les compétences et les moyens pour les acquérir.

= Préparer un dossier médical actualisé facilement transportable (dossier informatisé,
facilement transférable).

3 - Accompagner le jeune pour une autonomisation des soins

= Le transformer progressivement en interlocuteur principal.
= Proposer de le voir seul une partie de la consultation.
= Développer des programmes d’éducation et d’informations afin qu’il devienne expert de sa
santé :
- proposer une éducation thérapeutique dansle domaine urologique, cutané ...
- établir des objectifs et check-lists,
- créer, formaliser, faciliter I'acces a des documents d’informations : site web dédié au
dysraphisme spinal, plaquettes,... (cf. The Life-Course Model for spina bifida)

4- Travailler en lien avec la famille : lui donner des outils (programmes) pour aider
le jeune a s’autonomiser au niveau des soins

5 - Le transfert

= Définir une période idéale avec le jeune. Le seuil de 18 ans est recommandé mais n’est pas
opposable au soignant.

= Effectuer le transfert en période de stabilité clinique et psychologique.

= Proposer un transfert direct ou favorisé par une ou des consultation(s) conjointe(s) avec un
(des) médecin(s) du secteur pédiatrique et du secteur adulte selon les possibilités des
services et le souhait du jeune.



6 - Réle du secteur adulte :

= Continuer le suivi multidisciplinaire.

= Développer les centres de compétence en lien avec le centre de référence.

= Se former aux spécificités médicales du dysraphisme spinal : théorie et stage pratique en
pédiatrie.

=  Améliorer I'accueil : accessibilité, horaires,...

= Sensibiliser et faciliter I’accés aux soins primaires (réle du médecin traitant).

1- Belorgey J, Collectif d'auteurs. Audition publiqgue - Accés aux soins des personnes en
situation de handicap. Paris, 22-23 octobre 2008. Textes des experts : tome 2. Saint-Denis La
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"La masso-kinésithérapie consiste en des actes réalisés de fagon manuelle ou instrumentale,
notamment a des fins de rééducation, qui ont pour but de prévenir I'altération des capacités
fonctionnelles, de concourir a leur maintien et, lorsqu’elles sont altérées, de les rétablir ou d’y
suppléer. Ils sont adaptés a I’évolution des sciences et des techniques"(livre lll-Titre Il- Chapitre I-
Section | du Code de la Santé Publique). Le masseur-kinésithérapeute utilise et coordonne dans le
cadre du projet thérapeutique personnalisé du patient, les techniques suivantes : massages, agents
physiques, mobilisations passives et actives manuelles ou instrumentales, postures, certains
appareillage, gymnastique médicale et éducation thérapeutique.

Comment doit-étre effectuée la kinésithérapie tout au long de la vie d’'une personne atteinte
dysraphisme, afin d’assurer le maintien et, chaque fois que possible, I'amélioration de ses capacités
fonctionnelles ?

Kinésithérapie pour les sujets atteints de dysraphisme: données validées et niveaux de preuve.
Champ d’analyse : techniques et programmes de kinésithérapie, efficacité, indications, tolérance,
contre-indications.

Le dysraphisme entraine des déficiences fonctionnelles dans les territoires touchés par les
anomalies de fermeture du tube neural a ses extrémités :
= paralysies locomotrices, sensitives et sensorielles, d’origine malformative, fonction du
niveau neurologique du dysraphisme, mais aussi évolutives (par syringomyélie, fixation
médullaire, Chiari, hydrocéphalie),
= déficiences urinaires, intestinales et génito-sexuelles,
= déficience neuropsychologique,
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= troubles orthopédiques : malformations articulaires périphériques (hanche, pied ...) et pelvi-
rachidiennes (cypho-scoliose, hyperlordose, bassin oblique), rétractions, déformations,
atrophie musculaire, ostéopénie,

= atteinte cutanée: escarres, mal perforant plantaire, cicatrices au niveau du défaut de
fermeture neural,

= douleurs neuropathiques et nociceptives par atteinte orthopédique et surmenage musculo-
squelettique,

= syndrome dysmétabolique par insuffisance d’activité physique,

= déficience respiratoire restrictive par atteinte neuro-motrice (expirateurs) et orthopédique
axiale.

La kinésithérapie s’adresse a I'ensemble de ces déficiences, dans une stratégie personnalisée et
coordonnée avec les autres thérapeutiques médicales, chirurgicales, rééducatives et la prise en
charge médico-sociale.

> Données disponibles publiées

La recherche bibliographique du 30 avril 2011 a interrogé la base de données Medline.
L'interrogation a utilisé les sujets MeSH groupés de la facon suivante (spina bifida or spinal
dysraphism or myelomeningocele or meningocele or tethered spinal cord) suivi de I'opérateur
"and" pour les termes ainsi groupés (physical therapy or physical exercise or physical training or
exercise training or rehabilitation) puis le troisieme opérateur "but" (surgery). Ces groupements ont
donné le maximum de références. La limite inférieure de date retenue était 1980. Cette limite peut
apparaitre large, mais les références sur le sujet sont nombreuses entre les années 1980 et 2000, du
fait de la naissance de nombreux enfants atteints de spina bifida.

Les niveaux de preuve scientifique d’un article (adapté d’aprés le score utilisé par I’American
College of Chest Physicians), le niveau d’efficacité de l'intervention médicale (adapté d’apres le
Canadian Task force on the Periodic Health) et la force des recommandations (adapté d’apres le
score de Sacket) en fonction du niveau de preuve scientifique figurent dans le Guide de L’ANAES
(janvier 2000).

Sur 148 références potentielles, 10 correspondent a la kinésithérapie dans le spina bifida. Parmi ces
dernieres, 7 étudient les effets de la kinésithérapie et 3 portent sur des méthodes d’évaluation
fonctionnelle des techniques de kinésithérapie.

= Etudes sur les effets du traitement par kinésithérapie

Les 7 études se répartissent en un essai randomisé contrdlé, 5 études prospectives dont une
controlée non randomisée et 4 non controlées et une revue de la littérature. Toutes ces études

portent sur une population d’enfants ou (et) d’adolescents.

Les essais clinigues sont limités a 3 types de méthodes de rééducation : le réentrainement a I'effort,
les orthéses de marche et I'électrostimulation neuromusculaire.
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1- Réentrainement a I’effort
Quatre études portent sur cette méthode **®. Toutefois les techniques utilisées sont différentes
dans chacune des études : tapis roulant™®, cycloergométre a bras?, exercices physiques variés.
L’étude de de Groot® est le seul essai randomisé contrdlé parmi les 10 études cliniques. Il porte sur
un effectif de 18 enfants avec dysraphisme. Le réentrainement utilise la technique habituelle par
seuils d’effort incrémentés sur le tapis roulant, a raison de 2 séances par semaine. Les résultats sont
significatifs a la fois sur I'amélioration des performances de la marche (vitesse de marche -
retrouvée doublée - et test des 6 minutes) et des parametres cardio-respiratoires de I’endurance.
Ces résultats sont retrouvés maintenus 3 mois apres l'arrét de I’entrainement. Les niveaux de
preuve scientifique et d’efficacité peuvent étre considérés ici de niveau 1.

Une étude prospective non randomisée non contr6lée montre la faisabilité ainsi que la
reproductibilité des tests maximaux de réentrainement a I'effort sur tapis roulant chez 23 enfants et
adolescents avec dysraphisme, par comparaison avec des enfants non handicapéss. Cette étude
peut étre cotée au niveau de preuve et d’efficacité 2.

Les 2 autres études cliniques sont prospectives, sans groupe contréle, et portent chacune sur un
effectif de 8 enfants avec dysraphisme spinal. Dans la premiere, 'utilisation d’un programme
d’exercices physiques variés améliore la force isométrique et I’'endurance chez les enfants atteints
alors que chez les enfants non handicapés, qui ne suivent aucun programme d’entrainement a
I'effort, aucune amélioration n’est notée dans le méme intervalle de temps®. La seconde étude de
ce type3 montre également que ces enfants sont capables de dépasser le seuil de 50 % pour la
réserve de VO2 max et de la fréguence cardiaque et que I'exercice avec cycloergometre produit une
amélioration significative de I'endurance. Les niveaux de preuve et d’efficacité pour ces deux
articles peuvent étre cotés a 3.

Les résultats de ces études sont révélateurs de I'existence d’un déconditionnement a I'effort chez
ces enfants, facteur de sur-handicap. Ils montrent, en méme temps, que la rééducation révele et
développe une potentialité d’endurance a I'effort qui n’apparait pas dans les conditions de vie
guotidienne de ces enfants. Chez les adultes souffrant de dysraphisme, dans la mesure ol nombre
d’entre eux se plaignent de fatigabilité, les potentialités a I'effort méritent d’étre étudiées.

2- Ortheéses de marche

2 études cliniques prospectives non contrélées sont retenues, comparant, chez les mémes sujets,
I'effet d’orthéses conventionnelles soit jambieres soit pelvi-pédieuses a des ortheéses
particulieres®®, sur les variables et le colt énergétique de la marche chez des enfants avec
myéloméningocele. Bartonek”, utilisant un systéme d’analyse optique et baro-podométrique de la
marche, dans sa série des 12 enfants avec dysraphisme, montre que I'orthése en fibre de carbone
a restitution d’énergie, a embrasse postérieure, améliore la propulsion, diminue le colt énergétique
et est préférée par les enfants, par rapport a 'orthése classique cheville-pied. Katz> conclut a la
supériorité de l'orthése réciproque, chez 8 enfants avec dysraphisme, par rapport a l'orthése
classique pelvi-pédieuse pour I'efficience de la marche. Le niveau 3 peut étre attribué a ces deux
études.

3- Electrostimulation neuromusculaire.
Une seule étude répond aux critéres de I'interrogation®. Il s’agit d’une étude-pilote de cas témoins,

portant sur 5 cas, dont 3 seulement sont exploitables pour les résultats. Le protocole comporte une
électrostimulation d’un quadriceps pendant 30 minutes, chaque jour, pendant 8 semaines. Une
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amélioration significative de la force du quadriceps est notée chez deux sujets. Le niveau 4 peut étre
attribué a cette étude.

4- Revue générale de la littérature sur les effets de la kinésithérapie’

Cette revue a interrogé sur 2 types de méthodes: le réentrainement a [I'effort et
I’électrostimulation. Elle retient 6 références sur 298. Elle ne peut conclure gu’a une évidence
limitée quant a I'amélioration de la force musculaire par I'électrothérapie, en raison de la basse
gualité méthodologique et de I'ancienneté de ces diverses études.

5- Entrainement de la marche sur tapis roulant

Deux études prospectives non randomisées non contrélées ont étudié les caractéristiques de la
marche de I'enfant atteint de dysraphisme lors de I’entrainement sur tapis roulant.

La premiere compare le déclenchement de cycles de marche par tapis roulant chez deux groupes
de 12 enfants chacun, non marchants, agés de moins d’un an, les uns non handicapés et les autres
atteints de dysraphisme®. Cette étude montre I'existence d’un cycle de marche, déclenché sur tapis
roulant, sans aucun entrainement préalable, dans les deux groupes d’enfants. Cette étude peut étre
cotée au niveau de preuve et d’efficacité 2.

La deuxieme étude porte sur I'effet de la stabilisation latérale de I'équilibre du bassin par un
systéme de sangle au niveau de la taille maintenue par des filins latéraux chez un groupe de 12
adolescents avec dysraphismelo. Cette étude montre que la stabilisation du bassin, chez ces
patients, améliore la biomécanique de la marche et réduit son co(t énergétique. Le niveau de
preuve et d’efficacité 3 peut étre attribué a cet article.

= Tolérance

Les articles cités ci-dessus n’ont pas rapporté de complications liées a I'application, chez des
patients atteints de dysraphisme, ni du réentrainement a I'effort, ni de I'électrostimulation, ni de
I'appareillage. Les précautions ne sont pas spécifiques de la pathologie et sont similaires a celles
des autres atteintes médullaires.

= Les données de la littérature incitent a proposer un réentrainement a I'effort en endurance a
toute personne, enfant ou adulte, atteinte d’un dysraphisme spinal entrainant des déficiences
fonctionnelles locomotrices ou (et) une perte d’autonomie. Les buts du réentrainement sont :
I'augmentation des performances locomotrices, la prévention des complications de
I'immobilisation, I'amélioration de |’estime de soi et une meilleure intégration sociale. Le niveau
d’activité des personnes a mobilité réduite est souvent inférieur a celui de personnes
sédentaires non handicapées du fait de I'existence de déficits locomoteurs. Il faut les
encourager a maintenir une activité physique adaptée afin qu’ils respectent les normes
d’activité physique minimales permettant d’entretenir la santé. Ces normes sont, pour les
personnes non handicapées sédentaires : 20 minutes d’activité physique d’affilée, 3 jours par
semaine, d’intensité correspondant a 50 % du VO2 max ou 50 % de la fréquence cardiaque
maximale.

= S’agissant de I'appareillage de marche, celui-ci est nécessaire dans plusieurs circonstances :
> patient géné par l'instabilité de sa station debout et sa marche, survenue de chutes,
> fatigabilité en rapport avec les difficultés de marche,
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> douleurs de l'appareil locomoteur (membres inférieurs, rachis) en rapport avec les
troubles statiques. Par exemple, le déficit des muscles stabilisateurs du bassin entraine,
au cours de la marche, 'augmentation des mouvements de rotation du bassin, avec
surmenage du rachis lombaire et des charnieres dorso-lombaire et lombo-sacrée.

= |’électrostimulation neuromusculaire ne peut pas étre recommandée aux patients atteints de
dysraphisme sur la seule base des données de la littérature, dont le niveau de preuve ne
dépasse pas 4. Toutefois, son utilisation comme moyen de renforcement musculaire repose sur
I’expérience clinique générale et est confirmée par les données de la littérature dans diverses
autres affections neurologiques, notamment dans les paraplégies.

=  Pour ce qui est des autres techniques de kinésithérapie, cette revue bibliographique n’a pas
retrouvé de réponse sur leur application dans le dysraphisme.

Les techniques de kinésithérapie sont choisies et coordonnées en fonction des objectifs de
rééducation d’un patient donné, compte tenu de sa pathologie, des données de I'examen clinique,
du pronostic évolutif et du projet personnalisé de réadaptation de ce patient.

Les objectifs principaux sont :
= |utte contre la douleur,
= préservation ou (et) récupération de la mobilité articulaire,
= renforcement moteur en force musculaire, stabilisation articulaire active, équilibration,
commande gestuelle,
= réadaptation a 'effort.

Les techniques et objectifs ne sont pas spécifiques du dysraphisme. Toutefois, les spécificités de
cette pathologie justifient I'encadrement médical de la prescription.

Citons les exemples suivants:

= précautions pour les manceuvres de massage et mobilisation autour de la zone
cicatricielle du méningocéle ou myéloméningocele, en raison de la fragilité des tissus a
cet endroit,

= éviction de toute manceuvre pouvant mettre en traction les racines lombosacrées et la
moelle,

= |imitation des efforts soutenus en cas de syringomyélie a risque évolutif,

= précautions pour l'application de I’électrothérapie en cas de déficit sensitif dans le
territoire traité ; ne pas utiliser de courants continus polarisés,

= prise en compte d’une éventuelle fragilité osseuse dans les diverses manceuvres contre
résistance.

1) Il est recommandé pour les patients atteints de dysraphisme d’avoir une activité physique
réguliere durant toute la vie: sport adapté chez I'enfant et, chez I'adulte déconditionné,
réentrainement a I'effort apres réalisation d’un bilan spécialisé.

2) Un appareillage de marche est souvent nécessaire, allant de I'orthése plantaire a un appareillage
plus complexe, selon le patient.
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3) La kinésithérapie peut étre nécessaire toute la vie et en particulier lors de certaines étapes:
croissance, grossesse, vieillissement, ou pour des indications précises telles que les douleurs et les
rétractions tendino-musculaires.

4) La place de I'électrostimulation neuromusculaire reste a préciser, en I'absence de validation pour
cette pathologie.
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Les sujets ayant un dysraphisme ont un déficit sensitivo-moteur variable selon le niveau
neurologique atteint. Celui-ci peut étre complet ou partiel. Le sujet peut donc étre marchant (avec
ou sans aide technique) ou utilisateur d’un fauteuil roulant. Le handicap sera différent ainsi que son
vieillissement.

L'espérance de vie des sujets atteints de dysraphisme a nettement augmenté. De nombreux
enfants atteints deviennent adultes. Le passage a |'dge adulte est une période charniere ou
I'autonomie et la mobilité peuvent se modifier (1). A I’dge adulte, les douleurs ou la perte de
I’autonomie des transferts et/ou de marche sont des motifs de consultation fréquents chez le sujet
vieillissant. Par ailleurs, c’est une population a risque de sédentarité et d’obésité (2).

Quel type de vieillissement présente la population de ces patients ?

En cas de dysraphisme est constaté un vieillissement locomoteur précoce induit

1. Par la surutilisation des membres supérieurs (chez les non-marchants ou ceux utilisant
des aides techniques de marche), et



2. Par un surcroit de contraintes sur le rachis, le bassin et les membres inférieurs, entrainé
par d’éventuels troubles morphostatiques et moteurs.

Ce vieillissement est majoré par le surpoids et la sédentarité. Il nécessite un suivi régulier.

Il est a distinguer des complications neurologiques en lien avec la pathologie : moelle attachée,
syringomyélie, hydrocéphalie, ou syndrome d’Arnold Chiari.

> Données disponibles publiées

L'interrogation Medline (Pubmed) du 3 septembre 2011 a utilisé les mots clés Spina Bifida (spina
bifida OR spinal dysraphism OR meningocele OR myelomeningocele OR tethered spinal cord OR
spina bifida [MESH] OR spinal dysraphism [MESH] OR meningocele [MESH] OR myelomeningocele
[MESH]) AND aging AND medical management. Le mot "aging" ("vieillissement") n’a abouti a aucun
résultat.

= Pronostic de la marche

La possibilité de marche est fonction du niveau neurologique, mais d’autres facteurs interviennent
aussi :

Pour un niveau d’atteinte motrice en L3 ou au-dessus, un appareillage est nécessaire pour
marcher ou le sujet est dépendant d’un fauteuil roulant 8, Le fauteuil roulant est utilisé par36a57%
des sujets atteints'. L’utilisation des membres supérieurs est accrue pour les transferts, I’utilisation
de cannes ou la propulsion du fauteuil. Le suivi est essentiel. La sur-utilisation des membres
supérieurs peut induire des pathologies pouvant alors empécher toute marche ou transferts sans
une aide humaine.

Au-dessous de L3, la marche autonome est souvent possible®. Cependant, si liliopsoas, le
guadriceps ou le gluteus medius ont une force inférieure a 3, le sujet sera dépendant d’un fauteuil
roulant et la marche compromise 7. Ainsi 38% des sujets ayant des lésions de L3 & L5 marchent,
alors gu’une proportion de 92% des sujets marche si le niveau est au-dessous de S1. Un appareillage
des membres inférieurs sera selon les cas nécessaire : attelle releveur, attelle anti-recurvatum... Le
suivi permettra de |'adapter selon fatigabilité, endurance et ou chutes. Si I'appui plantaire est
modifié, un suivi podologique est nécessaire. Des chaussures thérapeutiques sur mesure peuvent
étre prescrites.

L’autonomie a la locomotion est directement liée a I'autonomie globale, qui peut étre limitée par
les troubles vésico-sphinctériens, les fonctions supérieures (hydrocéphalie traitée ou non) ! ou le
surpoids associé (35 a 37% des patients atteints de spina bifida)®. Un sujet peut aussi perdre la
marche avec le temps du fait du vieillissement locomoteur, du déconditionnement a I'effort ou en
cas de complication neurologique associée.

= Pathologies du vieillissement

1- Aux membres supérieurs

Que le sujet soit dépendant d’aides techniques pour déambuler ou qu’il propulse un fauteuil roulant
avec réalisation de transferts, il existe une surutilisation des membres supérieurs (et parfois des
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I'enfance sur un corps immature) qui provoque des pathologies dégénératives et musculo-
tendineuses "> *:

- Au niveau des épaules (31 a 71% des sujets) : arthrose et atteinte de la coiffe des rotateurs ;
> Au niveau des poignets (49 a 73% des sujets) : arthrose et syndrome du canal carpien.

2- Pathologies du rachis et du bassin

= Le déficit neurologique et le niveau d’atteinte motrice favorisent la survenue de déformations
squelettiques du bassin et du rachis: scoliose (47,7% des sujets atteints de dysraphisme),
déformations sagittales, bassin oblique..... Ces anomalies sont le résultat de déséquilibres
musculaires et de troubles morphostatiques sous-jacents. L'ensemble s’est constitué pendant
I'enfance puis s’est aggravé lors de la croissance pubertaire et a continué d’évoluer a plus ou
moins bas-bruit avec I'avancée en age, la pathologie et les co-morbidités. Ceci peut s’ajouter a
une malformation osseuse due a la pathologie elle-méme (non fermeture des arcs postérieurs
d’une ou plusieurs vertébres).

= Des lombalgies sont fréquentes °.
= Une arthrose rachidienne est aussi observée.
= Une ostéoporose est fréquente (50% des patients)’.

3- Aux membres inférieurs

= Les atteintes dégénératives comme la coxarthrose et la gonarthrose sont fréquentes, le
mésusage et les contraintes sur ces articulations sont sources d’usure précoce. Le surpoids
ajouté aggrave le handicap.

= Les déformations neuro-orthopédiques : du fait du déficit moteur, les articulations peuvent se
déformer, méme s’il y a eu appareillage, tels que le pied varus équin, bot ou talus et nécessiter
de la chirurgie fonctionnelle ® Les sujets ayant un dysraphisme sont rarement spastiques.

= Une ostéo-arthropathie neurogéne est possible. Les localisations les plus fréquentes sont aux
pieds (incidence de 1%), a la cheville, aux hanches puis aux genoux ™.

Les patients ayant un dysraphisme sont précocement exposés a un risque de vieillissement
locomoteur. lls sont sujet a la sédentarité et a I'obésité.

Aucune étude de haut niveau scientifique ni aucune recommandation n’ont été identifiées pour la
prise en charge spécifiquement du vieillissement de ces patients.

Ces patients ont besoin d’un suivi multidisciplinaire, leurs troubles sont complexes et leur
autonomie en équilibre fragile.

Un suivi régulier avec un médecin de Médecine Physique et Réadaptation est recommandé tout au
long de la vie de ces patients, pour entretenir les amplitudes articulaires et le capital musculaire,
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dépister les complications orthopédiques et neurologiques et prévenir les complications
potentielles liées a I'age.

Une vigilance particuliere est requise lors du passage de |'enfance a I'age adulte et
lorsqu’apparaissent des Iésions dégénératives de I'appareil locomoteur.
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Une escarre est une lésion tissulaire de profondeur variable survenant souvent en regard d’une
saillie osseuse. Cette Iésion est consécutive a une anoxie locorégionale dans un contexte clinique
particulier.

La fréquence des escarres chez les patients atteints de dysraphisme spinal est importante, avec une
prévalence supérieure a 30% et une incidence située entre 42% et 52%"*>.

Il est classique de considérer que les patients ayant un dysraphisme sont exposés au risque
d’escarre en raison des troubles orthopédiques, moteurs et sensitifs liés a leur maladie mais aussi
en raison de certaines modalités de leur prise en charge, notamment I'appareillage et le chaussage.
Néanmoins nous ne connaissons pas le niveau de preuve de ces assertions.

Existe-t-il des spécificités de I'escarre chez I’enfant et I’adulte ayant un dysraphisme spinal en terme
de facteurs de risque, d’évaluation du risque (échelles), de description clinique (topographies les
plus fréquentes, classification des plaies, complications), de prévention, de traitement local et
général ?

Existe-t-il des recommandations publiées dans la littérature ? Quel est leur niveau de preuve ?

Connaissance de I'escarre chez le patient présentant un dysraphisme : quelles sont les données
validées et le niveau de preuve sur la description clinique, les facteurs de risque, I’évaluation du
risque, les techniques et les moyens de prévention et de traitement.

Les escarres sont fréquentes chez I'enfant et I’'adulte ayant un défaut de fermeture postérieure du
tube neural. Different-elles des escarres rencontrées dans d’autres déficiences neurologiques ?
Existe-t-il au contraire des spécificités connues de ces Iésions ?
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Les facteurs de risque sont peu décrits chez ces patients. Sont-ils équivalents (par assimilation ?) a
ceux du blessé médullaire ?

Il est recommandé, pour évaluer le risque d’escarre, d’associer I’évaluation clinique a I'évaluation
chiffrée?) ; néanmoins il n’existe pas d’échelle spécifique chez le patient ayant un dysraphisme.
Peut-on utiliser les échelles recommandées chez I'enfant et I'adulte ?

Quels sont les moyens de prévention des escarres ?
Existe-t-il des traitements spécifiques des escarres constituées ?

Pour tenter de répondre a ces questions nous avons analysé la littérature et les recommandations
existantes en recherchant les caractéristiques de la description et de la prise en charge de ces
atteintes tissulaires.

> Données disponibles publiées

La recherche bibliographique a été effectuée en mai 2012 par interrogation Medline (Pubmed) en
utilisant les mots clés : (Spina Bifida OR spinal dysraphism OR meningocele OR myelomeningocele
OR tethered spinal cord) AND pressure ulcers OR pressure sores. En raison du trés faible nombre
d’articles retrouvés, la recherche a été étendue au blessé médullaire en utilisant le mot clés spinal
cord injury.

Enfin nous avons également consulté les sites associatifs ou professionnels dédiés aux patients
présentant un dysraphisme spinal.

> Par rubrigues

= Facteurs de risque

Un seul article explore cet aspect chez les patients ayant un spina bifida : plus le niveau moteur est
haut, plus les escarres sont nombreuses®. Nous considérons par ailleurs que les déformations
rachidiennes associées a une obliquité pelvienne exposent les patients au risque d’escarre
ischiatique mais aucune étude ne valide cette assertion.

La seule autre ressource spécifique identifiée est I'énoncé des facteurs de risque par le centre

national irlandais et qui sont : I'immobilité, la dénutrition, I'incontinence, une atteinte artérielle, et
. ... 5

la prise de poids’.

Si I’on consideére les facteurs de risque chez le blessé médullaire® on retrouve la réduction d’activité,
I'immobilité, I'atteinte sensitive, la macération liée a I'incontinence urinaire et fécale, I'atrophie
musculaire sous-lésionnelle, I'ancienneté de la lésion, la dépression, le tabac et une nutrition
défaillante.

Dans le champ de la neurologie, selon la HAS, on peut retenir trois facteurs de risque
fondamentaux : la pression, la perte de mobilité et le déficit neurologique, auxquels s’ajoutent la
spasticité, I'incontinence, le risque peropératoire et le manque de coopération du patient. En cas de
chirurgie reconstructrice, I'age, le tabagisme, la corticothérapie, le diabéte, les troubles de la
microcirculation et de la coagulation sont péjoratifs pour la cicatrisation. Enfin, les deux facteurs
considérés comme prédictifs d’escarre sont I'immobilité et la dénutrition, les autres facteurs étant
considérés comme explicatifs®.
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= Evaluation chiffrée du risque (échelles)

Aucun article ne fait état des échelles de risque utilisées pour évaluer le risque d’escarre chez le
patient présentant un dysraphisme. Si nous faisons le choix de I'assimilation au blessé médullaire,
aucune échelle n’est scientifiquement validée’. En extrapolant a 'ensemble des patients adultes, la
conférence de consensus de 2001* préne Iutilisation de I'échelle de Braden. Pour I'évaluation du
risque d’escarre, il est recommandé d’utiliser, en association avec le jugement clinique, un outil
commun d’évaluation du risque (grade C). L'utilisation de I’échelle de Braden (grade B) ainsi que des
études de sa validité en France sont recommandées. L'utilisation d’'une échelle permet de former,
sensibiliser et mobiliser 'équipe soignante autour d’un projet de soins®. Chez I'enfant I'échelle
Braden Q et I'échelle de Glamorgan sont les plus citées dans la littérature mais aucune échelle n’est
validée®.

= Description clinique

Aucun article décrivant les caractéristiques cliniques de I'escarre chez le patient présentant un spina
bifida n’a été retrouvé. Il en est de méme chez le blessé médullaire. Nous avons opté pour le choix
de la classification internationale la plus diffusée en 4 stades National Pressure Ulcer Advisory Panel
(NPUAP) (tableau) ; cette classification universelle est utilisée en particulier en neurologie, chez
I’adulte comme chez I'enfant.

= Classification NPUAP en 4 stades

> Stade | :

Le premier stade est une altération observable d’'une peau intacte, liée a la pression et se
manifestant par une modification d'une ou de plusieurs des caractéristiques suivantes en
comparaison avec la zone corporelle adjacente ou controlatérale : température de la peau (chaleur
ou froideur), consistance du tissu (ferme ou molle) et/ou sensibilité (douleur, démangeaisons). Chez
les personnes a la peau claire, I'escarre apparait comme une rougeur persistante localisée, alors que
chez les personnes a la peau pigmentée, I'escarre peut étre d’'une teinte rouge, bleue ou violacée
persistante.

- Stade |l : perte d’une partie de I'épaisseur de la peau. Cette perte touche I'épiderme, le derme ou
les deux. L’escarre est superficielle et se présente cliniquement comme une abrasion, une phlyctene
ou une ulcération peu profonde.

- Stade lll : perte de toute I'épaisseur de la peau avec altération ou nécrose du tissu sous- cutané.
Celle-ci peut s’étendre jusqu'au fascia, mais pas au-dela. L’escarre se présente cliniquement comme
une ulcération profonde avec ou sans envahissement des tissus environnants.

- Stade |V : perte de toute I'épaisseur de la peau avec destruction importante des tissus ou atteinte
des muscles, des os ou des structures de soutien (par exemple des tendons, des articulations). Un
envahissement et des fistules peuvent étre associés au stade IV de I'escarre.

Aucun article ne décrit les topographies les plus couramment observées en cas de dysraphisme.
Chez le blessé médullaire, les topographies les plus fréquentes sont le sacrum, les ischions, les
trochanters et les talons mais il n'a été retrouvé aucune étude descriptive sur le sujet. Notre
expérience clinique chez les enfants et les adultes présentant un spina bifida nous permettent de
dire que les lésions les plus courantes concernent les ischions, le sacrum et les talons.
Aucun article ne décrit les complications des escarres des patients ayant un dysraphisme. Si I'on
accepte l'assimilation au blessé médullaire, la complication la plus courante est l'infection
locorégionale (bursites, arthrites) ou générale (septicémies).
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=  Prévention

Nous n’avons pas trouvé d’étude spécifique. Nous proposons le choix pragmatique des
recommandations de la HAS®.

- Supports d’aide a la prévention : utiliser des supports réduisant les pressions d’appui (matelas,
sur-matelas, coussins de siege) adaptés au patient et a son environnement ; y compris sur les tables
de blocs opératoires (grade B).

- Mobilisation, changements de position” : diminuer la pression en évitant les appuis prolongés par
la mobilisation, la mise au fauteuil, la verticalisation et la reprise de la marche précoce. Des
changements de position doivent étre planifiés toutes les 2 a 3 heures, voire a une fréquence plus
élevée (grade B). Les phénomeénes de cisaillement et de frottement doivent étre évités par une
installation et une manutention adéquates du patient. Le décubitus latéral oblique a 30° par rapport
au plan du lit est a privilégier, car il réduit le risque d’escarre trochantérienne (grade C).

- Nutrition : assurer un équilibre nutritionnel en évaluant quantitativement les prises alimentaires
(grade C). Lutilité d’une prise en charge nutritionnelle spécifique a été insuffisamment évaluée®

Les recommandations proposées par le centre national irlandais (Spina Bifida Hydrocephalus
Ireland” sont peu spécifiques par rapport aux recommandations habituelles :

1. Changer les appuis en position assise toutes les 20 minutes en modifiant la position des
membres inférieurs,

2. Vérifier I’état de la peau au moins une fois par jour (deux fois si possible),

3. Maintenir une peau propre et seche,

4. Faire attention aux transferts a partir du fauteuil roulant (éviter les traumatismes),
5. Suivre un régime alimentaire équilibré,

6. Assurer une hydratation suffisante.

= Traitement local

Il n’a pas été retrouvé d’études publiées décrivant le traitement local des escarres pour les patients
ayant un dysraphisme.

Les recommandations de la HAS" peuvent étre admises : "Le traitement de |'escarre est a la fois
local et général, prenant en compte la personne et la plaie. Le succes du traitement est conditionné
par une prise en charge pluridisciplinaire, I'adhésion des soignants a un protocole de soins et la
participation active du patient et de son entourage. Les modalités de traitement des plaies
(nettoyage, détersion, choix du pansement) doivent étre définies sous forme de protocoles de
soins. La douleur, lors de la réalisation des soins, doit étre prise en compte et soulagée. Les
principes d’hygiene du pansement et de la prévention de la transmission croisée doivent étre
appliqués.

> Le traitement de la rougeur : supprimer la pression en changeant de position toutes les 2 a 3
heures. Utiliser si besoin (urines, macération) un film semi-perméable ou un hydrocolloide
transparent.

- Les principes de nettoyage de |a plaie et de son pourtour : utiliser du sérum physiologique. I n'y a
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pas d’indication a l'utilisation d’antiseptiques. La plaie ne doit pas étre asséchée.

- Le traitement de la phlyctene : évacuer le contenu et maintenir le toit de la phlycténe, recouvrir
avec un pansement hydrocolloide ou un pansement gras.

> Le traitement de l'escarre : la détersion est nécessaire sur les plaies nécrotiques et/ou
fibrineuses. Elle peut étre mécanique (en évitant saignement et douleur) ou aidée par un
pansement tel qu'alginates ou hydrogel (grade B). Le recouvrement de la plaie par un pansement
permet de maintenir un milieu local favorisant le processus de cicatrisation spontanée. Aucun
élément dérivé de I'étude de la littérature ne permet de préconiser un pansement plutét qu’un
autre.

Le choix du pansement s’appuie en particulier sur I'aspect de la plaie. Il a été réactualisé par la HAS
en 2011 : "la classification des indications des pansements, ainsi que les définitions et types de
pansements recommandés dans chaque indication constituent des outils pour orienter les choix des
professionnels de santé. Cependant, les données qui permettent de préférer certains types de
pansements a d’autres demeurent d’un faible niveau de preuve. Dans certaines indications, aucune
catégorie de pansements ne peut étre recommandée "

- Phase de cicatrisation : type de plaie - pansements recommandés™®
«  Toutes phases : hydrocolloides
. Détersion : Alginates/hydrogels
«  Bourgeonnement : Interfaces/Hydrocellulaires /Vaselinés
. Epidermisation : interfaces/Hydrocolloides

- La Thérapie par pression négative (TPN) est décrite dans le traitement des escarres des patients
atteints de déficiences neurologiques, mais pas spécifiguement chez les patients présentant un
dysraphisme™®.

- Traitement chirurgical : la chirurgie est d’'une maniere générale nécessaire en cas de nécrose
tissulaire importante, d’exposition des axes vasculo-nerveux, des tendons ou des capsules
articulaires, d’exposition de I'os et d’infection. L'acte chirurgical doit étre encadré d’une préparation
médicale et de soins postopératoires particulierement rigoureux. Ces soins portent sur la
surveillance de I'état cutané local, I'aspect de la plaie et des sutures, une mise en décharge en
utilisant un support, un équilibre nutritionnel et hydro-électrolytique®. Nous n’avons pas trouvé
d’article spécifique concernant le dysraphisme spinal. En revanche, chez le blessé médullaire, de
nombreuses publications sont consacrées a cette chirurgie. La technique de choix, en termes de
résultats est le lambeau musculaire™. Il semble que ce choix puisse s’appliquer au patient ayant un
dysraphisme spinal, mais aucune étude n’étaye cette position.

Chez le sujet présentant un spina bifida, le traitement chirurgical des scolioses permettrait de
réduire I'incidence des escarres pelviennesls'

La pauvreté de la littérature ne permet pas de dégager des recommandations de prévention et de
traitement des escarres spécifiques chez les patients présentant un dysraphisme spinal.

Sur la base de |'expérience des cliniciens, il est raisonnable de considérer que la prévention et le
traitement de |'escarre chez ces patients répondent a des regles classiques retrouvées dans
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d’autres pathologies neurologiques. On peut alors se conformer aux recommandations de la HAS
(applicable a I'adulte). Il est cependant nécessaire d’évoquer deux aspects qui nous semblent
spécifiques chez le patient présentant un dysraphisme :

1) Celui des troubles statiques du rachis associés a une obliquité pelvienne qui impose une
vigilance particuliere vis a vis des contraintes d’appui en position assise,

2) La tolérance des zones sous-lésionnelles vis a vis de I"appareillage, du chaussage et de
toute forme de contention orthopédique.

Les recommandations "généralistes" de la littérature peuvent s’appliquer a la situation des patients
adultes atteints de dysraphisme spinal.

Le cas particulier de I'’enfant est néanmoins trés peu exploré et justifie des études complémentaires.
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Objectif du protocole national de diagnostic
et de soins et méthodologie d’élaboration

L’objectif du PNDS sur la prise en charge du patient atteint de spina bifida ou dysraphisme spinal
est de proposer des avis d’experts et d’élaborer des recommandations en fonction des données de
la littérature scientifique et de I'expérience des experts. Il a pour but d’optimiser et d’harmoniser
cette prise en charge sur I’'ensemble du territoire.

La méthodologie d’élaboration de ce PNDS a été guidée par la "méthode d’élaboration d’un
protocole national de diagnostic et de soins pour les maladies rares" publiée par la Haute Autorité
de Santé en 2012 (guide méthodologique disponible sur le site de la HAS: http://www.has-
sante.fr/portail/jcms/c _1340205/methode-d-elaboration-des-protocoles-nationaux-de-diagnostic-
et-de-soins-pnds). Cette méthodologie d’élaboration a été décrite dans la fiche PNDS gestion du
handicap intestinal (p 18) et I'on pourra s’y référer.

Un groupe pluridisciplinaire a participé a la relecture des fiches, comportant des membres
des sociétés savantes, les centres de compétence maladies rares spina bifida
(http://spinareference.org/les-centres/centres-de-competence.html), I'ensemble des
intervenants au centre de référence spina bifida, et les associations de patients :

> ASBH (Association Nationale Spina Bifida Handicaps Associés),

> FFASB (Fédération Francaise des Associations du Spina Bifida),

> ASBBF (Association Spina Bifida Belge Francophone).

Les sociétés savantes sollicitées pour la relecture ont été :
> SOFMER (Société Francaise de Médecine Physique et de Réadaptation) ;

> SNFCP (Société Nationale Francgaise de Colo-Proctologie) ;

> SIFUD-PP (Société Interdisciplinaire Francophone d’Urodynamique et de Pelvi-
Périnéologie) ;

SFNC (Société Francaise de Neurochirurgie) ;

SFG (Société Francaise de Gynécologie) ;

SFCP (Société Francaise de Chirurgie Pédiatrique) ;

GENULF (Groupe d’Etude en Neuro-Urologie de Langue Francaise) ;

AFU (Association Francaise d’Urologie) ;

AFIGAP (Association Francophone Internationale des Groupes d’Animation de la
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Paraplégie) ;

SOFOP (Société Francaise d’Orthopédie Pédiatrique) ;

SOFCOT (Société Francaise de Chirurgie Orthopédique et Traumatologique) ;
SFP (Société Francaise de Pédiatrie) ;

SFNP (Société Francaise de Neurologique Pédiatrique).

V2R 20N 2\ 7

Ont participé plus spécifiguement a I'élaboration des fiches PNDS de médecine physique et
réadaptation les acteurs suivants :
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Coordonnateurs pour le choix des thémes des " fiches PNDS " et des rédacteurs :

Dr Isabelle Berkelmans, Pr Régine Brissot, Dr Andréa Manunta, Pr Laurent Siproudhis
Centre de référence Spina Bifida
CHU Pontchaillou
2 rue Henri Le Guilloux
35033 Rennes cedex 9

Coordonnateurs de la rédaction et de la diffusion du PNDS :
Dr Isabelle Berkelmans, Dr Héléene Ménard
Centre de référence Spina Bifida
CHU Pontchaillou - 2 rue Henri Le Guilloux - 35033 Rennes cedex 9

Rédacteurs :

> Mme Christine Amouriaux (Masseur-Kinésithérapeute)
Service de Médecine Physique et de Réadaptation,
Centre de référence Spina Bifida
CHU Pontchaillou - 2 rue Henri Le Guilloux - 35033 Rennes cedex 9

> Pr Régine Brissot
Faculté de Médecine Rennes
Centre de référence Spina Bifida
CHU Pontchaillou, 2 rue Henri Le Guilloux 35033 Rennes cedex 9.

> Dr Denis Colin
Centre de I'Arche
P6le Régional du Handicap
1 Bd de Maule - 72650 Saint Saturnin

> Dr Capucine de Lattre
Praticien hospitalier
L’Escale service de MPR pédiatrique
Hopital Femme Mére Enfant
Hospices Civils de Lyon - 69677 Bron

> Dr Véronique Forin
Praticien hospitalier
Unité pédiatrique de Médecine Physique et de Réadaptation Fonctionnelle
Hopital Armand Trousseau, APHP - 26 avenue du Docteur Arnold Netter - 75012 Paris,

Centre de référence maladies rares " malformations ano-rectales et pelviennes " MAREP.

> DrJacques Kerdraon
Praticien hospitalier
Centre Mutualiste de Rééducation et de Réadaptation Fonctionnelle de KERPAPE
BP 78 - 56275 Ploemeur cedex
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>
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Dr Karine Loiseau,

Praticien hospitalier

Service de Médecine Physique et Réadaptation (MPR)
Hopital Rothschild - APHP

5 rue Santerre - 75571 Paris cedex 12.

Pr Gilberte Robain

Service de Médecine Physique et Réadaptation (MPR)
Hopital Rothschild, APHP

Faculté de médecine Pierre et Marie Curie, Paris VI

5 rue Santerre - 75571 Paris cedex 12.

Relecteurs :

Mr André Baguette, président d’association (ASBBF)
Dr Anne Blanchard Dauphin, médecin MPR, Lille

Pr Isabelle Bonan, médecin MPR, Rennes

Dr Christophe Boulay, neuropédiatre, Marseille

Dr Mireille Damphousse, médecin MPR, Rennes

Dr Capucine De Lattre, médecin MPR, Lyon

Dr Véronique Forin, médecin MPR, Paris

Pr Xavier Gamé, urologue, Toulouse

Pr Jean-Michel Guys, chirurgien pédiatrique, Marseille
Dr Mirna Haddad, chirurgien pédiatrique, Marseille
Dr Micheline Lombard, médecin MPR enfants, Rennes
Dr Isabelle Poirot, médecin MPR pédiatrique, Lyon

Pr Philippe Violas, orthopédiste pédiatrique, Rennes
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Annexes

Annexe | - le questionnaire HAD
Cette échelle explore les symptomes anxieux et dépressifs grace a un autoquestionnaire.

1 - Je me sens tendu, énervé

* La plupart du temps 3
= Souvent 2
= De temps en temps 1
= Jamais 0

2 - J'ai toujours autant de plaisir a faire les choses qui me plaisent

= Oui, toujours 0
= Le plus souvent 1
= De plus en plus rarement 2
= Tout est plus difficile 3

3 — Je me sens ralenti

= Pratiguement tout le temps 3
= Trés souvent 2
=  Quelquefois 1
= Pas du tout 0

4 - Jéprouve des sensations d’angoisse et j'ai une boule dans la gorge ou I'estomac noué

=  Trés souvent 3
= Assez souvent 2
= Parfois 1

= Jamais 0




5 - J'ai perdu l'intérét pour mon apparence

Totalement
Je n’y fais plus attention
Je n'y fais plus assez attention

J'y fais attention comme d’habitude

6 - J'ai la bougeotte et n'arrive pas tenir en place

Oui, c’'est tout a fait le cas
un peu
Pas tellement

Pas du tout

7 - Jenvisage l'avenir avec optimisme

Comme d’habitude
Plutét moins qu’avant
Beaucoup moins gu’avant

Pas du tout

8 - J'ai une sensation de peur, comme si quelque chose d’horrible allait m'arriver

Oui, trés nettement
Oui, mais ce n’est pas trop grave
Un peu, mais cela ne m'importe pas

Pas du tout

9 — Je sais rire et voir le bon c6té des choses

Toujours autant
Plutét moins
Nettement moins

Plus du tout

10 - Je me fais souvent du souci

Trés souvent
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= Assez souvent 2
= QOccasionnellement 1

= Tres occasionnellement 0

11 - Je me sens heureux

= Jamais 3
= Pas souvent 2
= Quelquefois 1
= La plupart du temps 0

12 - Je peux rester tranquillement assis a ne rien faire et me sentir heureux

= Jamais 3
= Rarement 2
*  Quelquefois 1
= Laplupart du temps 0

13 - Je m'intéresse a la lecture d’'un bon livre ou un programme de radio ou de télé

= Souvent 0
= Assez souvent 1
= Rarement 2
=  Pratiquement jamais 3

14 - J'éprouve des sensations soudaines de panique

= Trés souvent 3
= Assez souvent 2
= Rarement 1
= Jamais 0

- Score

= TotalA=questions1+4+6+8+10+12+ 14

= Total D = questions2 +3 +5+7 +9 +11 + 13

Un total de A supérieur & 12 montre des signes de troubles anxieux.
Un total de D supérieur a 7 évoque des symptdmes dépressifs.

Références : Dépression et syndromes anxio-dépressifs, J.D.Guelfi et Coll, Ardix Médical.
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Annexe Il - le score ASIA

Evaluation motrice
D G

Score ASIA | et raten

Date de I'examen

c2
C3
c4
Cs Flexion du coude
C6 Extension du poignet
c7 Extension du coude
c8 Flexion du médius (P3)
T Abduction du 5° doigt
T2
T3 0 = paralysie totale
T4 1 = contraction visible ou palpable
2 = mouvement actif sans pesanteur
5 3 = mouvement actif contre pesanteur
T6 4 = mouvement actif contre résistance
17 5 = mouvement normal
NT, non testable
T8
T9
T10 —
T11 Score «motricité» : /100
Ti2 Contraction anale : oui/non
L1
L2 Flexion de la hanche
L3 Extension du genou
L4 Dorsiflexion de cheville
L5 Extension du gros orteil
S1 Flexion plantaire de cheville
52
33
54-5

MNiveau neurclogigue™ [Sensitif  droite | |gauche |
Moteur  droite gauche
*Segment g plus caudal ayant une fonction normale

Lésion médullaire™:  Compléte ou Incompléte
** Caractére incomplet défini par une matricité ou une sensibilité
du territoire S4-55

Echelle d’anomalie ASIA : A B C D E
A = compléte - aucune motricité ou sensibilité dans le
terntoire 54-35
B = incompléte - la sensibilité mais pas la motricité est
préservée au-dessous du niveau lésionnel, en particulier
dans le territoire S4-55
C = incompléte : la motricité est préservés au-dessous
du niveau lesicnnal et plus de la moitie des muscles testés
au-dessous de ce niveau a un score <3
D = incomplate : la motricité est préssrvée au-dessous du
niveau IEsionnel et au moins la moitié des muscles testes
au-dessous du niveau a un score = 3

E = nommale : la sensibilit2 et la motricité sont les
Preservation partielle™” {Sensitif droite Eauche

Moteur  droite auche

*** Extension caudale des segments partiellement inrf_Jés
Syndrome clinique : Centromédullaire
Brown-Sequard
Moelle antérieure
Céne terminal

Evaluation sensitive

Score «toucher» : /112
Score «piqlre» : /112
Sensibilité anale : oui/non

Toucher Piglre

D G D G

c2 c2

ca 11 ¢ [

ca [ ¢4 [

cs 11 ¢ [

cé6 [ ] ¢c6 [ |[ ]

c7T 111 ¢ |

cs [ | [ |1 c8 [ || |

™ ] T

T 1 T2 ]
™[] 1™ [

T4 [ T4 [

TS 11 15 [

™ [ [ 16 [ | [ ]
71 17

™m [ |1 18 [ 1| |

T ] T [ 1|

TIO[ | [ TI0 | [
T[] ] 711 ][]

T2 ] T2 [

5 e e A IG H

L2 11 e 1

LB 11 w1 1
I L o I e
Ls [ [ | s [ ]| || Yzabsene
st ] st [ [ | e
s2 [ |11 82 [ 1| ] NT, non testable
s3 11 83 [

S45— ™ S45 | [
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Annexe Il : la marche - FAC - Functional Ambulation Classification

Ne peut marcher ou a besoin de l'aide de plus d'une personne. 0
Peut marcher avec l'aide permanente d'une personne 1
Peut marcher avec l'aide intermittente d'une personne. 2
Peut marcher avec l'aide d'un soutien verbal sans contact physique 3
Peut marcher seul sur surface plane, mais le passage des escaliers est impossible 4
Peut marcher seul sur surface plane. Le passage des escaliers est possible avec aide 5
physique d'une tierce personne (contact physigue ou simple surveillance)

Peut marcher seul sur surface plane. Le passage des escaliers est possible en

utilisant une rampe ou une canne, sans aide et/ou surveillance de la part d'une tierce 6
personne.

Peut marcher seul sur surface plane. Le passage des escaliers est possible seul mais
anormalement (plus lent avec boiterie), sans aide et/ou surveillance de quelqu’un, ni 7
d’appui externe.

Peut marcher seul en surface plane et franchit seul les escaliers de facon normale 3

sans se servir de la rampe ou d’'une canne avec passage des marches normalement.
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Annexe IV : Mesure d'Indépendance Fonctionnelle

Cette échelle permet I'évaluation de I'incapacité fonctionnelle par le soignant.

Utilisation : Pour chaque item (de 1 a 18), le thérapeute choisit le niveau d’incapacité du patient, de 1
(assistance totale) a 7 (indépendance totale, voir correspondance des chiffres sur la fiche).

Le score total se calcule en additionnant les chiffres des niveaux d’'incapacité de chaque item.

Interprétation : Plus le score est faible plus I'incapacité est importante.

Soins personnels Cotation
A | Alimentation 7 — Indépendance complete*
B | Soins de l'apparence 6 — Indépendance modifiee**
C | Toilette 5 — Surveillance
D | Habillage partie supérieure 4 — Aide minimale <25%
E | Habillage partie inférieure 3 — Aide moyenne <50%
F | Utilisation des toilettes 2 — Aide maximale <75%
Contrdle des sphincters 1 — Aide totale

Vessie
H | Intestin

Mobilité, transferts

I Lit, chaise, fauteuil roulant (FR)

J wcC

K | Baignoire, douche

Locomotion

L Marche ou utilisation du FR

M | Escalier

Communication

N | Compréhension

O | Expression

Conscience du monde extérieur

P Interaction sociale

Résolution de problemes

R Mémoire

Total score

* appropriée aux circonstances et sans danger
** avec appareillage par exemple




