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• Les symptômes musculaires 
–Faiblesse (diminution de FMV isométrique)
–Fatigabilité
–Crampes 
–Myalgies
–Impatiences 
–Myotonie
–Fasciculations

Cours DES Nerfs Muscles 



myotonie



• Topographie des troubles 
• Distale/proximale/axiale (cervicale)

• faciale/oculaire/sphère orale

Cours DES Nerfs Muscles 



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres 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)
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Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres supérieurs

Évolution tardive DMD

Raideurs articulaires, 
rétractions + faiblesse 



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres inférieurs

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

Déficit des Fléchisseurs plantaires ( insuffisance de propulsion)
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Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres inférieurs

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

Appareillages releveurs 





Les atteintes proximales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Pathologies : 

• Du nerf moteur 

SLA, Amyotrophie spinale

• Myopathies

Dystrophies musculaires des ceintures DMD DMB FSHD 

myopathies congénitales



Les atteintes proximales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membre supérieurs 

• Déficit de la ceinture scapulaire ; deltoïde coiffe, biceps triceps

• Difficultés globales d’abduction flexion d’épaule

• Déficit plus spécifique FSHD : fixateurs de l’omoplate ( scapula alata)

Trapèzes, pectoraux 
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Les atteintes proximales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres inférieurs : 

• Ceinture pelvienne ( fessiers, adducteurs, psoas…)

• Quadriceps 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 
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Déficit axial  

• Atteinte des extenseurs et ou fléchissseurs

• Rachis cervical = tête tombante ( myasthénie, SLA, DM1)

• Rachis dorsolombaire : 

• FSHD, Dystrophies des ceintures DMB, FSH

• La camptocormie =  cyphose réductible 



Cours DES Nerfs Muscles 
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• Atteinte des extenseurs et ou fléchissseurs
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• Déformations réductibles du rachis 
• Déficiences des muscles pelviens

• Déficiences des muscles du tronc

• Déficiences des muscles cervicaux

• Déformations structurées
• Raideurs rachidiennes

• Scolioses d’origine neuromusculaire 

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

✓ PImax

✓ PEmax à la CPT

✓ La meilleure des 3 mesures

(variation des 3 mesures < 20 %)



Pression sniff nasale (SNIP)
• Pression très proche de la pression

oesophagienne

• Reniflement maximal bref < 500 ms

• Manœuvre « naturelle »

• Courbe de pression régulière

• Reproductibilité < 5 %

• 10 à 20 mesures suffisent
Coussinet de VNI Adams® 

Adapté de Chaudri, ERJ 2000



Suivi cardiaque  

• Cardiomyopathies 



Les troubles de la conduction



Les troubles du rythme



Exploration cardiaques
• Echocardiographie : FEVG

• Ventriculographie isotopique (FEVG) et IRM

• ECG, HOLTER

• Electrophysiologie intracardiaque (intervalle HV) 
(DM1)



Deglutition, fausses routes
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Cours DES Nerfs Muscles 



Nutrition

Paramètres nutritionnels 

Poids

Périmètres brachial 

Paramètres biologiques 



Garantir l’apport nutritionnel !

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

Cours DES Nerfs Muscles 
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déformations du rachis

• Déformations réductibles du rachis 
• Déficiences des muscles pelviens

• Déficiences des muscles du tronc

• Déficiences des muscles cervicaux

• Déformations structurées
• Raideurs rachidiennes

• Scolioses d’origine neuromusculaire 

orthopédie, V Tiffreau
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Rachis: Types de déformations 

• Déformations réductibles du rachis 

• Déformations structurées 
• hypotonie

• Croissance et déséquilibres musculaires

• Rétractions musculaires et tendineuses 

• Déformations vertébrales 

orthopédie, V Tiffreau



Types de déformations 

• Déformations réductibles du rachis 

• Déformations structurées
• Rachis raide = Rigid spine

• hypotonie

• Croissance et déséquilibres musculaire

• Rétractions musculaires et tendineuses 

• Déformations vertébrales 

Myopathies congénitale à multiminicores (SEPN1)

DMC (Phénotype Ullrich,mutations Coll6)

Autre Phénotype : Myopathies de Bethlem (Coll 6)

Emery-Dreifuss MD et laminopathies (Lamine A/C)

orthopédie, V Tiffreau



Facteurs de déformation orthopédique 

• Hypotonie (myopathie congénitale, SMA)

• Fibrose

• Déséquilibre des forces

• Périodes de forte croissance  

orthopédie, V Tiffreau



PREOCCUPATIONS • Les déformations du tronc      ( le risque 
orthopédique)

• Le confort assis (le risque fonctionnel)

• Le risque respiratoire (effets délétères)



Chirurgie du rachis et MNM

• Programme chirurgical

• Mobilisations thoraciques (Bird, Alpha 200)

• Risques d’étirement de la moelle et des racines 
• PES per opératoires 

orthopédie, V Tiffreau



Montages de croissance

• Tiges téléscopiques

• Magnétique 

• Montage miladi

orthopédie, V Tiffreau



Rachis et DMD adulte

Si abstinence thérapeutique 

Ex: Bertrand 32 ans : pas d’arthodèse du rachis

orthopédie, V Tiffreau



Rachis et DMD adulte

Si abstinence thérapeutique 

Ex: Bertrand 32 ans : pas d’arthodèse du rachis  ( compression et endoprothèse
bronche souche G)

orthopédie, V Tiffreau



Traitements orthopédiques à l’âge adulte
Evolution des déformations liées aux rétractions

Cours DES Nerfs Muscles 
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Traitements orthopédiques à l’âge adulte
Evolution des déformations liées aux rétractions

• Appareillages de posture à l’âge adulte, orthèses 
mains/pieds

• Orthèses de tronc/positionnement

• Kinésithérapie

• Chaussage

Cours DES Nerfs Muscles 



Traitements orthopédiques à l’âge adulte
• Evolution des déformations liées aux rétractions

• Appareillages de posture à l’âge adulte, orthèses 
mains/pieds

• Orthèses de tronc/positionnement

• Kinésithérapie

• Chaussage
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Zones à risque 

• Rachis : scolioses 

• Membres 

• Rétractions proximales : flessums de genoux et de hanches 

• Déformations distales : pieds,  mains

orthopédie, V Tiffreau



Objectifs thérapeutiques 

• Prévenir les déformations
• Assurer le maintien des amplitudes articulaires et l’équilibre musculaire 

pendant la croissance 

• Corriger les déformations 
• Chirurgie orthopédique

• Ténotomies, allongements tendineux et musculaires
• Chirurgie ostéoarticulaire : arthrodèses, ostéotomies

• Restaurer une fonction 

• Soulager 

orthopédie, V Tiffreau



Moyens thérapeutiques 

• Kinésithérapie : postures, étirements

• Appareillage  : 
• Orthèses sur moulage  :  tronc , membres 

• Orthèses de série  : releveurs, orthèses de repos 

• Chirurgie
• Ténotomies, allongements 

orthopédie, V Tiffreau



Postures étirements : recommandations HAS 
2001

orthopédie, V Tiffreau



orthopédie, V Tiffreau



• Déficiences des muscles vertébraux 

Déformations réductibles du Rachis



• Appareillage 

Déformations réductibles du Rachis



Cours DES Nerfs Muscles 



Objectifs thérapeutiques

• Impact de la rééducation active 
sur l’histoire de la maladie?

• La question n’est pas « est-ce que 
le patient va se dégrader ? » mais 
« comment va-t-il se dégrader? »

• Pari difficile car si l’histoire de la 
maladie est estimable sur le plan 
statistique, elle est incertaine au 
plan individuel!



Qu’est-ce qu’on améliore?
• Ex SMA , Madsen, 2015 Training improves oxidative capacity, but not function, in spinal 

muscular atrophy type III



– Jansen 2013 : RCT « No use is disuse » dans la DMD

Entrainement par pédalage pendant 6 mois d’enfants déambulant ou ayant 

récemment perdu la marche

La MFM des sujets entrainés étaient stable à la fin de l’entrainement , elle avait 

diminué chez les enfants non entrainés 



Pendant combien de temps? 

• Sveen 2008 : 11 patients BMD et 7 contrôlés sains ont pédalé 12 semaines, 6 
patients ont continué et ont été réévalués à 1 an



• Renforcer ou entrainer? Intensité?

Sveen 2013 (open study) ; High intensity vs low intensity training in BMD and LGMD 2A 

and 2I : HI = 70-92% de 1-RM



Activités physiques et MNM



Supervised HIT improved fitness (3.3 ml O2/min/kg)

Activités physiques et MNM



Significant improvements with 
training were observed in the 
VO2 peak 

Activités physiques et MNM



Barriers to exercise (Dr Gita Ramdharry)

Phillips et al Clinical Rehab 2009

•Most common:

– Lack of energy

– Lack of motivation

– Feeling self-conscious

– Boring

– Cost



• Renforcement léger
• Des séances de 4 à 10 répétitions à 30% de FMV (ex 4 répétitions à 12 RM)

• 15 à 30 min d’effort

• 3 ou 4 séance par semaines 

• Pour des muscles partiellement préservés (testing>3/5)

• Entraînement
• Cycloergomètre ou marche

• 30-45 min, 3/sem

• Fractionné (5min effort, 2 min repos)

• À 70% de VO2max ou 50% FCmax

Comment entrainer ?



Cours DES Nerfs Muscles 



SMA Training
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SMA Training



6 month « Auf die Beine » Program

SMA Training



SMA Training



La rééducation pour quoi faire? 

SMA Training



Evaluation fonctionnelle et SMA

Il n’est pas facile de ralentir quelque chose de lent ! 

Essayer que ça soit moins pire = retarder des pertes fonctionnelles ? 



Evaluation fonctionnelle et SMA

Comment anticiper certaines pertes fonctionnelles ? 



La rééducation en pratique

SMA Training



Travail en chaine courte , proximal et tronc

SMA Training



Travail en chaine courte , proximal et tronc

SMA Training



Elastiques, Chaines semifermée

SMA Training
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Travail du tronc 

SMA Training
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Travail fonctionnel

SMA Training



Double tâche

SMA Training



Activités Physiques adaptées

SMA Training



Réadaptation aides techniques 

Cours DES Nerfs Muscles 











Cours DES Nerfs Muscles 











FR MANUEL AVEC  
MOTORISATION





Coussin Berlingots 
vicair



Cale troncAssise modulaire évolutive
Physipro





Assise moulée 



VIC

chauffe main
Mini joystick



Solution d’accès à l’ordinateur

◼Par la commande du FRE ◼Accès par les mouvements oculaires



Aménagement du domicile









Quand la conduite n’est pas envisagée, il est  
nécessaire de pouvoir transporter le  
fauteuil roulant dans le véhicule :

- Rampes - Plateforme électrique
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