Rééducation des Myopathie
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ALes symptdmes musculaires
| Faiblesse (diminution de FMV isométrique)
| Fatigabilité
I Crampes
I Myalgies
I Impatiences
I Myotonie
| Fasciculations
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myotonie




ATopographie des troubles
ADistale/proximale/axiale (cervicale)
Afaciale/oculaire/sphére orale




Les atteintes distales

AMembres supérieurs

Atteinte des muscles intrinseques de la main
muscles du pouce ( abduction opposition)

muscles interosseux éambricaux( ABD ADD des doigts et flexion des MCP)
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Les atteintes distales

AMembres supérieurs

Atteinte des muscles
Intrinseques de la main

ex SLA
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Les atteintes distales

AMembres supérieurs

Atteinte des muscles
Intrinseques de la main

ex CMT




Les atteintes distales

AMembres supérieurs

Déficit des muscles
extrinseques et
préservation des
Intrinseques

ex DM1




Les atteintes diste!~-

AMembres supérieurs [

Déficit des muscles
extrinseques et
préservation des
Intrinseques

ex DM1




Les atteintes distales

AMembres supérieurs

Evolution tardive DMD

Raideurs articulaires,
rétractions + faiblesse




Les atteintes distales

AMembres inférieurs

Déficit des releveurs ( insuffisance de flexion dorsale en phase oscillante =
steppage)

Déficit des Fléchisseurs plantaires ( insuffisance de propulsion)




Les atteintes distales

AMembres inférieurs

:
Déficit des releveurs (
iInsuffisance de flexior

dorsale en phase
oscillante = steppage)

Ex CMT, DM1, FSHD



Les atteintes distales

AMembres inférieurs

Déficit des releveurs (
Insuffisance de flexion
dorsale en phase

oscillante = steppage)

Ex CMT, DM1, FSHD



Les atteintes distales

AMembres inférieurs

Déficit des releveurs ( insuffisance de flexion dorsale en phase oscillante
= steppage)

Appareillages releveurs
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Les atteintes proximales

APathologies :

ADu nerf moteur
SLA, Amyotrophie spinale

AMyopathies

Dystrophies musculaires des ceintures DMD DMB FSHD
myopathies congénitales
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Les atteintes proximales

AMembre supérieurs

A Déficit de la ceinture scapulaire ; deltoide coiffe, biceps triceps
ABAFFAOdZ 1Sa At 261 fSa RQFIORdzOUGA2Y Tt SEAZ2Y

ASSFAOAG LI dza 3 LISOATAI dzS C{aktd Y TFAEL
Trapezes, pectoraux
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Les atteintes proximales

AMembres inférieurs :
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Les atteintes proximales

AMembre supérieurs

A Déficit plus spécifique FSHD :
FTAEI §SdzNB R
scapulaalata)

Trapezes, pectoraux




Les atteintes proximales

AMembres inférieurs :
Al SAYUdzZNE LISt OASYYS 0 FSaaASNEIZ | RRd:
AQuadriceps et Ischifambiers

Marche sur terrain plat ok
Difficultées +++
se lever de la position assise
franchir un obstacle
marche sur terrain irrégulier ou en pente
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Cours DES Nerfs Muscles












Déficit axial
AAtteinte des extenseurs et diléchissseurs

ARachis cervical = téte tombante ( myasthénie, SLA, DM1)

ARachis dorsolombaire :

A FSHD, Dystrophies des ceintures DMB, FSH

A Lacamptocormie= cyphose réductible
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Déficit axial
AAtteinte des extenseurs et diléchissseurs

ARachis cervical = téte tombante ( myasthénie, SLA, DM1)

Rachis: Types de déformations

. : : : : Dropped Head
* Déformations réductibles du rachis Syndrome
*» Déficiences des muscles pelviens
* Déficiences des muscles du tronc

» Déficiences des muscles cervicaux







ADéformations réductibles du rachis
A Déficiences des muscles pelviens
A Déficiences des muscles du tronc







Topographie exemples:

FSHD : asymétrie

BMD : hiiertroihie des mollets ‘




Examens complémentaires de suivi




Force des muscles respiratoires
Pressions maximales

1s Pression max.
PEmax

v Plmax

v PEmax ala CPT

Pression kPa

v La meilleure des 3 mesures .
. . 4 5
(variation des 3 mesures < 20 %) Temps (s
A B

cm H20

Faiblesse inspiratoire sévére

Normale




Pression sniff nasale (SNIP)

» Pressiortres prochede lapression
oesophagienne

» Reniflementmaximalbref < 500ms

v al y dzdzenbitielle»

» Courbede pressionreguliere

» Reproductibilite< 5 %

» 10 a 20mesuressuffisent Coussinet de VNI Adams® l




Sulvi cardiaque

» Cardiomyopathies

Coeur normal Cardiomyopathie dilatée

Ventricule
gauche dilaté




Les troubles de la conduction




Les troubles du rythme

FREQUENCE NORMAL
" . AT
b T
as el
Onde T ! HEH
FREQUENCE BASSE
{ ....... i HIHH
Activation de I'aiim  Activation des  Réaupération des :

ventricules ventricules
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Exploration cardiaques
Echocardiographie : FEVG

Ventriculographie isotopique (FEVG) et IRM

ECG, HOLTE
Electrophysio

R

ogie intracardiague (intervalle HV)

ECG endocavitaire




Deglutition, fausses routes







Figure 2. Stases salivaires sur la base de langue et dans les vallécules.

Figure 3. FEES : stase du bolus dans les sinus piriformes et pénétration au niveau de la
commissure postérieure.







Nutrition

Parametres nutritionnels
Poids
Périmetres brachial

Parametres biologiques
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déformations du rachis

ADéformations réductibles du rachis
A Déficiences des muscles pelviens




Rachis: Types de déformations

ADéformations réductibles du rachis
A Déficiences des muscles pelviens
A Déficiences des muscles du tronc




Rachis: Types de déformations

Dropped Head
Syndrome

ADéformations réductibles du rachis
A Déficiences des muscles pelviens
ADéficiences des muscles du tronc
ADéficiences des muscles cervicaux
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Rachis: Types de déeformations

ADéformations réductibles du rachis

ADéformations structurées
Ahypotonie
ACroissance et déséquilibres musculaires
ARétractions musculaires et tendineuses
ADéformations vertébrales




Types de deformations

ADéformations réductibles du rachis

ADéformations structurées
ARachis raide Rigidspine

Myopathies congénitale multiminicores(SEPN1)
DMC (Phénotyp#llirich,mutationsColl6)
Autre Phénotype : Myopathies dgethlem(Coll6)

EmeryDreifussMD etlaminopathiegLamineA/C)




Facteurs de deformation orthopédique

AHypotonie (myopathie congénitale, SMA)

AFibrose
ADéséquilibre des forces

APériodes de forte croissance

qg00) B Sfbuy

Confirmation évolutive

11 ans 16 ans




PREOCCU PATI ON§5 déformations du tronc ( le risque

orthopeédiquég

A Le confort assi§le risque fonctionnel)

A Le risque respiratoirdeffets délétéres)



Chirurgie du rachis et MNM

AProgramme chirurgical

AMobilisations thoraciquesBjrd, Alpha 200)

AwA &41jdzSa8 RQSUANBYSYildl RS I Y2Sftf !
APES per opératoires
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Montages de croissance
ATigestéléscopiques
AMagnétique

AMontage miladi




Rachis et DMD adulte

Si abstinence thérapeutique
9EY . SNI N} y &thonlésedli rgchis Y LI & RQ

orthopédie, V Tiffreau



Rachis et DMD adulte

Si abstinence thérapeutique
9EY . SNI NI y &thanésedu riichis (YconydessionreBtloprothése
bronche souché&s)

orthopédie, V Tiffreau



CNF AUSYSYla Z2ZNIUK2LISR)

Evolution des déformations liees aux rétractions

Cours DES Nerfs Muscles
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CNF AUSYSYla Z2ZNIUK2LISR)

Evolution des déformations liees aux rétractions

Al LILJIF NBAffI3Sa RS LlaitdzNB £ f QN3
mains/pieds

Cours DES Nerfs Muscles



CNF AUSYSYla Z2ZNIUK2LISR)
AEvolution des déformations liées aux rétractions

Al LILJIF NBAffI3Sa RS LlaitdzNB £ f QN3
mains/pieds .

AOrthéses de tronc/positionnement

Cours DES Nerfs Muscles












Zones a risque

ARachis : scolioses

AMembres

ARétractions proximales : flessums de genoux et de hanches

ADéformations distales : pieds, mains
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Objectifs therapeutiques

APrévenir les déformations
Al 34dzNBNJ £ S YIAYUIASY RS&a | YL AGdzRS &
pendant la croissance

ACorriger les déformations
A Chirurgie orthopédique
A Ténotomies, allongements tendineux et musculaires
A Chirurgieostéoarticulaire: arthrodéses, ostéotomies

ARestaurer une fonction
ASoulager
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Moyens therapeutiques

AKinésithérapie : postures, étirements

AAppareillage :
AOrthéses sur moulage : tronc , membres
AOrthéses de série : releveurs, orthéses de repos

AChirurgie

ATénotomies, allongements
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Postures etirements : recommandations HAS
2001







Déformations reductibles du Rachis

ADéficiences des muscles vertébraim




Déformations reductibles du Rachis

AAppareillage







Objectifs thérapeutiques

Almpact de la rééducation active
adzNJ t OKAalu2ANB RS f1I

A[ I 1jdzSa i A 2estceyg@S a i LI &
le patient va se degradér» mais
« comment vat-il se degrader®

At  NA RAFTFAOALS OF NJ aa
maladie est estimable sur le plan
statistique, elle est incertaine au

plan individuel! |
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A Ex SMA Madsen 2015Training improves oxidative capacity, but not function, in spinal
muscular atrophy type Il




