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ÅLes symptômes musculaires 
ïFaiblesse (diminution de FMV isométrique)
ïFatigabilité
ïCrampes 
ïMyalgies
ïImpatiences 
ïMyotonie
ïFasciculations

Cours DES Nerfs Muscles 



myotonie



ÅTopographie des troubles 
ÅDistale/proximale/axiale (cervicale)

Åfaciale/oculaire/sphère orale

Cours DES Nerfs Muscles 



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

ÅMembres supérieurs

Atteinte des muscles intrinsèques de la main 

muscles du pouce ( abduction opposition)

muscles interosseux et lombricaux( ABD ADD des doigts et flexion des MCP)



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

ÅMembres supérieurs

Atteinte des muscles 
intrinsèques de la main 

ex SLA 





Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

ÅMembres supérieurs

Atteinte des muscles 
intrinsèques de la main 

ex CMT



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

ÅMembres supérieurs

Déficit des muscles 
extrinsèques et 
préservation des 
intrinsèques 

ex DM1



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

ÅMembres supérieurs

Déficit des muscles 
extrinsèques et 
préservation des 
intrinsèques 

ex DM1



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

ÅMembres supérieurs

Évolution tardive DMD

Raideurs articulaires, 
rétractions + faiblesse 



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

ÅMembres inférieurs

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

Déficit des Fléchisseurs plantaires ( insuffisance de propulsion)



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

ÅMembres inférieurs

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

Ex CMT, DM1, FSHD



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

ÅMembres inférieurs

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

Ex CMT, DM1, FSHD



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

ÅMembres inférieurs

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

Appareillages releveurs 





Les atteintes proximales 

Cours DES Nerfs Muscles 

ÅPathologies : 

ÅDu nerf moteur 

SLA, Amyotrophie spinale

ÅMyopathies

Dystrophies musculaires des ceintures DMD DMB FSHD 

myopathies congénitales



Les atteintes proximales 

Cours DES Nerfs Muscles 

ÅMembre supérieurs 

ÅDéficit de la ceinture scapulaire ; deltoïde coiffe, biceps triceps

Å5ƛŦŦƛŎǳƭǘŞǎ ƎƭƻōŀƭŜǎ ŘΩŀōŘǳŎǘƛƻƴ ŦƭŜȄƛƻƴ ŘΩŞǇŀǳƭŜ

Å5ŞŦƛŎƛǘ Ǉƭǳǎ ǎǇŞŎƛŦƛǉǳŜ C{I5 Υ ŦƛȄŀǘŜǳǊǎ ŘŜ ƭΩƻƳƻǇƭŀǘŜ ό ǎŎŀǇǳƭŀ alata)

Trapèzes, pectoraux 



Les atteintes proximales 

Cours DES Nerfs Muscles 

ÅMembres inférieurs : 

Å/ŜƛƴǘǳǊŜ ǇŜƭǾƛŜƴƴŜ ό ŦŜǎǎƛŜǊǎΣ ŀŘŘǳŎǘŜǳǊǎΣ ǇǎƻŀǎΧύ



Les atteintes proximales 

Cours DES Nerfs Muscles 

ÅMembre supérieurs 

ÅDéficit plus spécifique FSHD : 
ŦƛȄŀǘŜǳǊǎ ŘŜ ƭΩƻƳƻǇƭŀǘŜ ό 
scapula alata)

Trapèzes, pectoraux 



Les atteintes proximales 

Cours DES Nerfs Muscles 

ÅMembres inférieurs : 

Å/ŜƛƴǘǳǊŜ ǇŜƭǾƛŜƴƴŜ ό ŦŜǎǎƛŜǊǎΣ ŀŘŘǳŎǘŜǳǊǎΣ ǇǎƻŀǎΧύ

ÅQuadriceps et Ischio-jambiers 

Marche sur terrain plat ok 

Difficultés +++

se lever de la position assise 

franchir un obstacle 

marche sur terrain irrégulier ou en pente 



Cours DES Nerfs Muscles 



Cours DES Nerfs Muscles 



Cours DES Nerfs Muscles 



Cours DES Nerfs Muscles 



Déficit axial  

ÅAtteinte des extenseurs et ou fléchissseurs

ÅRachis cervical = tête tombante ( myasthénie, SLA, DM1)

ÅRachis dorsolombaire : 

ÅFSHD, Dystrophies des ceintures DMB, FSH

ÅLa camptocormie=  cyphose réductible 



Cours DES Nerfs Muscles 



Déficit axial  

ÅAtteinte des extenseurs et ou fléchissseurs

ÅRachis cervical = tête tombante ( myasthénie, SLA, DM1)



Cours DES Nerfs Muscles 



ÅDéformations réductibles du rachis 
ÅDéficiences des muscles pelviens

ÅDéficiences des muscles du tronc

ÅDéficiences des muscles cervicaux

ÅDéformations structurées
ÅRaideurs rachidiennes

Å{ŎƻƭƛƻǎŜǎ ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ ƴŜǳǊƻƳǳǎŎǳƭŀƛǊŜ 

orthopédie, V Tiffreau



Cours DES Nerfs Muscles 



Topographie exemples:

FSHD : asymétrie

BMD : hypertrophie des mollets

Cours DES Nerfs Muscles 



Examens complémentaires de suivi

Cours DES Nerfs Muscles 



Force des muscles respiratoires
Pressions maximales

V PImax

V PEmax à la CPT

V La meilleure des 3 mesures

(variation des 3 mesures < 20 %)



Pression sniff nasale (SNIP)
Å Pressiontrèsprochede la pression

oesophagienne

Å Reniflementmaximal bref < 500 ms

Å aŀƴǆǳǾǊŜ« naturelle»

Å Courbede pressionrégulière

Å Reproductibilité< 5 %

Å 10 à 20 mesuressuffisent
Coussinet de VNI Adams® 

Adapté de Chaudri, ERJ 2000



Suivi cardiaque  

Å Cardiomyopathies 



Les troubles de la conduction



Les troubles du rythme



Exploration cardiaques
Å Echocardiographie : FEVG

Å Ventriculographie isotopique (FEVG) et IRM

Å ECG, HOLTER

Å Electrophysiologie intracardiaque (intervalle HV) 
(DM1)



Deglutition, fausses routes



Cours DES Nerfs Muscles 



Cours DES Nerfs Muscles 



Cours DES Nerfs Muscles 



Nutrition

Paramètres nutritionnels 

Poids

Périmètres brachial 

Paramètres biologiques 



DŀǊŀƴǘƛǊ ƭΩŀǇǇƻǊǘ ƴǳǘǊƛǘƛƻƴƴŜƭ Η

In : Martigne L et al., Br J Nutr, 2011

Cours DES Nerfs Muscles 



DŀǊŀƴǘƛǊ ƭΩŀǇǇƻǊǘ ƴǳǘǊƛǘƛƻƴƴŜƭ Η

In : Martigne L et al., Br J Nutr, 2011

Cours DES Nerfs Muscles 



déformations du rachis

ÅDéformations réductibles du rachis 
ÅDéficiences des muscles pelviens

ÅDéficiences des muscles du tronc

ÅDéficiences des muscles cervicaux

ÅDéformations structurées
ÅRaideurs rachidiennes

Å{ŎƻƭƛƻǎŜǎ ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ ƴŜǳǊƻƳǳǎŎǳƭŀƛǊŜ 

orthopédie, V Tiffreau



Rachis: Types de déformations 

ÅDéformations réductibles du rachis 
ÅDéficiences des muscles pelviens

ÅDéficiences des muscles du tronc

ÅDéficiences des muscles cervicaux

ÅDéformations structurées
ÅRaideurs rachidiennes
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orthopédie, V Tiffreau



Rachis: Types de déformations 

ÅDéformations réductibles du rachis 
ÅDéficiences des muscles pelviens
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Rachis: Types de déformations 

ÅDéformations réductibles du rachis 

ÅDéformations structurées 
Åhypotonie

ÅCroissance et déséquilibres musculaires

ÅRétractions musculaires et tendineuses 

ÅDéformations vertébrales 

orthopédie, V Tiffreau



Types de déformations 

ÅDéformations réductibles du rachis 

ÅDéformations structurées
ÅRachis raide = Rigidspine

Åhypotonie

ÅCroissance et déséquilibres musculaire

ÅRétractions musculaires et tendineuses 

ÅDéformations vertébrales 

Myopathies congénitale à multiminicores(SEPN1)

DMC (Phénotype Ullrich,mutationsColl6)

Autre Phénotype : Myopathies de Bethlem(Coll6)

Emery-DreifussMD et laminopathies(LamineA/C)

orthopédie, V Tiffreau



Facteurs de déformation orthopédique 

ÅHypotonie (myopathie congénitale, SMA)

ÅFibrose

ÅDéséquilibre des forces

ÅPériodes de forte croissance  

orthopédie, V Tiffreau



PREOCCUPATIONSÅLes déformations du tronc      ( le risque 
orthopédique)

ÅLe confort assis(le risque fonctionnel)

ÅLe risque respiratoire(effets délétères)



Chirurgie du rachis et MNM

ÅProgramme chirurgical

ÅMobilisations thoraciques (Bird, Alpha 200)

ÅwƛǎǉǳŜǎ ŘΩŞǘƛǊŜƳŜƴǘ ŘŜ ƭŀ ƳƻŜƭƭŜ Ŝǘ ŘŜǎ ǊŀŎƛƴŜǎ 
ÅPES per opératoires 

orthopédie, V Tiffreau



Montages de croissance

ÅTiges téléscopiques

ÅMagnétique 

ÅMontage miladi

orthopédie, V Tiffreau



Rachis et DMD adulte

Si abstinence thérapeutique 

9ȄΥ .ŜǊǘǊŀƴŘ он ŀƴǎ Υ Ǉŀǎ ŘΩarthodèsedu rachis

orthopédie, V Tiffreau



Rachis et DMD adulte

Si abstinence thérapeutique 

9ȄΥ .ŜǊǘǊŀƴŘ он ŀƴǎ Υ Ǉŀǎ ŘΩarthodèsedu rachis  ( compression et endoprothèse
bronche souche G)

orthopédie, V Tiffreau



¢ǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎ ƻǊǘƘƻǇŞŘƛǉǳŜǎ Ł ƭΩŃƎŜ ŀŘǳƭǘŜ
Evolution des déformations liées aux rétractions

Cours DES Nerfs Muscles 



Cours DES Nerfs Muscles 



Cours DES Nerfs Muscles 



¢ǊŀƛǘŜƳŜƴǘǎ ƻǊǘƘƻǇŞŘƛǉǳŜǎ Ł ƭΩŃƎŜ ŀŘǳƭǘŜ
Evolution des déformations liées aux rétractions

Å!ǇǇŀǊŜƛƭƭŀƎŜǎ ŘŜ ǇƻǎǘǳǊŜ Ł ƭΩŃƎŜ ŀŘǳƭǘŜΣ ƻǊǘƘŝǎŜǎ 
mains/pieds

ÅOrthèses de tronc/positionnement

ÅKinésithérapie

ÅChaussage

Cours DES Nerfs Muscles 
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Cours DES Nerfs Muscles 



Cours DES Nerfs Muscles 



Cours DES Nerfs Muscles 



Zones à risque 

ÅRachis : scolioses 

ÅMembres 

ÅRétractions proximales : flessums de genoux et de hanches 

ÅDéformations distales : pieds,  mains

orthopédie, V Tiffreau



Objectifs thérapeutiques 

ÅPrévenir les déformations
Å!ǎǎǳǊŜǊ ƭŜ ƳŀƛƴǘƛŜƴ ŘŜǎ ŀƳǇƭƛǘǳŘŜǎ ŀǊǘƛŎǳƭŀƛǊŜǎ Ŝǘ ƭΩŞǉǳƛƭƛōǊŜ ƳǳǎŎǳƭŀƛǊŜ 

pendant la croissance 

ÅCorriger les déformations 
ÅChirurgie orthopédique
ÅTénotomies, allongements tendineux et musculaires
ÅChirurgie ostéoarticulaire: arthrodèses, ostéotomies

ÅRestaurer une fonction 

ÅSoulager 

orthopédie, V Tiffreau



Moyens thérapeutiques 

ÅKinésithérapie : postures, étirements

ÅAppareillage  : 
ÅOrthèses sur moulage  :  tronc , membres 

ÅOrthèses de série  : releveurs, orthèses de repos 

ÅChirurgie
ÅTénotomies, allongements 

orthopédie, V Tiffreau



Postures étirements : recommandations HAS 
2001

orthopédie, V Tiffreau



orthopédie, V Tiffreau



ÅDéficiences des muscles vertébraux 

Déformations réductibles du Rachis



ÅAppareillage 

Déformations réductibles du Rachis



Cours DES Nerfs Muscles 



Objectifs thérapeutiques

ÅImpact de la rééducation active 
ǎǳǊ ƭΩƘƛǎǘƻƛǊŜ ŘŜ ƭŀ ƳŀƭŀŘƛŜΚ

Å[ŀ ǉǳŜǎǘƛƻƴ ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ζest-ce que 
le patient va se dégrader?» mais 
« comment va-t-il se dégrader?»

ÅtŀǊƛ ŘƛŦŦƛŎƛƭŜ ŎŀǊ ǎƛ ƭΩƘƛǎǘƻƛǊŜ ŘŜ ƭŀ 
maladie est estimable sur le plan 
statistique, elle est incertaine au 
plan individuel!



vǳΩŜǎǘ-ŎŜ ǉǳΩƻƴ ŀƳŞƭƛƻǊŜΚ
ÅEx SMA , Madsen, 2015 Training improves oxidative capacity, but not function, in spinal 

muscular atrophy type III


