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Prise en charge des troubles moteurs
de I'enfant avec une infirmité motrice

cérébrale

Christopher Newman, Lausanne

Linfirmité motrice cérébrale (IMC), avec une
incidence de 2 a 2.5 pour 1000 naissances,
est le handicap moteur le plus fréquent
chez I'enfant. Ce terme décrit un ensemble
de troubles du développement du mouve-
ment et de la posture qui sont dus a des
atteintes cérébrales non-progressives sur-
venant durant la période foetale, périnatale
ou postnatale’. Ces anomalies motrices
entrainent des limitations dans les activités
quotidiennes et sont souvent associées
a des difficultés sensorielles, de langage,
cognitives et/ou comportementales et dans
certains cas, a une épilepsie. Malgré les
progrés remarquables de la médecine au
cours du dernier siécle, I'incidence de I'lMC
n’a pas diminué depuis plus de 50 ans.
L’amélioration du suivi obstétrical et péri-
natal a permis de diminuer radicalement les
complications liées a 'accouchement, la fré-
quence des infections congénitales (p. ex.
rubéole) et les cas d’ictere nucléaire, mais
en paralléle on a assisté a une augmentation
du nombre de survivants de trés faible poids
de naissance et de grande prématurité.
L’augmentation progressive de I'age ma-
ternel et plus récemment des grossesses
multiples sont des facteurs supplémentaires
qui contribuent a maintenir I'incidence de
'IMC, dont on reconnait de plus en plus
Pintrication de facteurs multiples dans son
étiopathogénie (tableau T1).

Traditionnellement I'IMC est classifiée en
six groupes en fonction de I'atteinte motrice
prédominante? (entre parenthéses: propor-
tion de chaque groupe basé sur les données
de 6 registres occidentaux):

1. la diplégie spastique (18-45%) se ma-
nifeste essentiellement aux membres
inférieurs. Une anamnése de prématuri-
té est habituelle et on trouve classique-
ment a I'imagerie cérébrale des lésions
de leucomalacie périventriculaire bilaté-
rales.

2. I'némiplégie spastique (27-37%) se
manifeste au niveau d’'un hémicorps.
Dans la plupart des cas elle est associée
a des lésions focales traumatiques, vas-

culaires, ou infectieuses avec souvent
une perte de substance cérébrale visible
a l'imagerie.

3. la tétraplégie spastique (8-32%) se
manifeste aux 4 membres. Il s’agit d’'une
atteinte globale, le plus souvent sévere,
qui affecte aussi I'oromotricité. Elle est
associée a un taux élevé de comorbidités
(retard mental, reflux gastro-oesopha-
gien, bronchoaspiration, épilepsie) et a
une espérance de vie diminuée. Elle est
fréquemment due a une encéphalopathie
hypoxique-ischémique périnatale.

4. I'IMC dystonique / dyskinétique (4-
10%) se caractérise par des mouve-
ments et des postures involontaires.
Elle s’accompagne habituellement d’'une
dysarthrie et d’une dysphagie, mais
fréquemment les capacités cognitives
sont préservées. Ce tableau est dd a une
dysfonction des noyaux gris centraux,
de nos jours généralement secondaire
a une anoxie périnatale sévere (histo-
riqguement I'ictere nucléaire en était la
cause principale).

5. I'IMC ataxique (5-7%) se présente par
un déficit d’équilibre, de coordination
et de motricité fine avec une dysmétrie.
Ces enfants sont souvent hypotones
les 2 premiéres années de vie. Elle est
due a une atteinte cérébelleuse.

6. I'IMC mixte (5-11%) englobe des ta-
bleaux moteurs composites, associant
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le plus souvent des signes de spasticité
et de dystonie.

Composantes du trouble moteur

Afin d’offrir une prise en charge appropriée
des difficultés motrices de I'enfant IMC il
est important d’en identifier précisément
les caractéristiques. Chaque trouble moteur
peut étre dissocié en composantes pri-
maires qui sont les manifestations directes
de I'affection neurologique de base et en
composantes secondaires qui représentent
les conséquences musculo-squelettiques a
plus long terme.
Les composantes primaires peuvent étre:
® |es anomalies du tonus
- la spasticité, une élévation du tonus
qui augmente avec la vitesse du
mouvement
- la dystonie, une activation mus-
culaire aberrante (co-contractions)
lors du mouvement volontaire ou du
maintien de la posture
- Ihypotonie, une diminution du to-
nus axial et éventuellement périphé-
rique
o |afaiblesse musculaire, présente a des
degrés divers chez la grande majorité
des enfants atteints d’IMC
o |e déficit de contrdle moteur sélectif,
autrement dit I'incapacité d’activer les
muscles appropriés pour effectuer un
mouvement dirigé
® |es mouvements involontaires, choré-
iques, athétosiques et balliques
e [ataxie.

Certains de ces éléments, et plus particu-
lierement la spasticité, auront pour effet
de modifier les propriétés visco-élastiques
du muscle en le rendant moins extensible,

Prénatal Périnatal Postnatal (0-2 ans)
Prématurité Travail prolongé Méningite

Poids de naissance <2500g Rupture prolongée Encéphalite
Infections (TORCH) des membranes Hypoxie
Chorioamnionite Anomalies de présentation Hypotension
Grossesse multiple Bradycardie Convulsions

Age maternel (<20 et > 34 ans) Hypoxie Coagulopathies
Eclampsie sévere Ictére

Toxicomanie

Saignements 3™ trimestre
Hyperthyroidie

Déficit en iode

Traumatisme
cranio-cérébral

Tableau 1: Principaux facteurs de risque de l'infirmité motrice cérébrale
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avec comme conséquence a plus long terme
des raccourcissements musculo-tendineux
accompagnés de contractures articulaires.
On observe par exemple ce phénoméne
chez I'enfant diplégique. Il commence par
marcher sur la pointe des pieds a cause de
la spasticité des muscles fléchisseurs de la
cheville qui rapidement perdent leur élasti-
cité. On constate alors un raccourcissement
progressif des muscles et des tendons
d’Achille menant sur quelques années a
I’apparition de pieds équins irréductibles.
Hormis les rétractions articulaires qui peu-
vent étre observées a tous les niveaux, le
déséquilibre musculaire chronique peut
entrainer d’autres complications orthopé-
diques telles que luxations de hanche, sco-
liose ou des déficits de croissance d’un ou
de plusieurs membres. Tous ces problemes
musculo-squelettiques ont pour consé-
quence d’aggraver les troubles primaires et
en particulier la faiblesse musculaire.

Principes généraux
de la prise en charge

Lobjectif principal de la réhabilitation pé-
diatrique étant d’offrir une autonomie ma-
ximale a chaque enfant, 'amélioration de
sa motricité (ses mouvements) et de sa
mobilité (déplacement dans son environ-
nement) y joue un réle majeur. La prise en
charge thérapeutique tente de développer
au mieux son potentiel moteur. Elle se con-
centre en premier lieu sur I'apprentissage
de mouvements fonctionnels, utiles dans les
activités quotidiennes et secondairement
sur les aspects cosmétiques du mouve-
ment. De ce point de vue, I'amélioration
de la force musculaire est de plus en plus
reconnue comme un élément important
avec des effets bénéfiques sur I’endurance
et 'efficacité des mouvements.

La prévention des déformations orthopé-
diques est indispensable afin de maintenir
une intégrité biomécanique permettant la
meilleure utilisation possible de chaque
groupe musculaire et articulation. On réduit
I’hypertonie qui est le facteur principal a
I’origine de la plupart des déformations et
grace a des interventions externes (théra-
pies physiques, ortheses) et internes (chi-
rurgie orthopédique) on cherche a améliorer
I’alignement ostéo-articulaire.

La collaboration avec la famille est fonda-
mentale dans toute prise en charge au long
cours. Il est important de fixer avec elle des
objectifs réalistes en fonction des capacités
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de leur enfant pour diriger au mieux le trai-
tement et aussi pour éviter les désillusions
ou un découragement de l'enfant et de
I’équipe thérapeutique face a des attentes
disproportionnées. La famille joue un rdle
de partenaire actif ainsi chaque programme
de réhabilitation devrait inclure des activités
a effectuer dans le cadre familial®.

Physiothérapie(s)

Les objectifs principaux de la physiothéra-

pie sont d’améliorer

1) le contrdle postural,

2) les amplitudes articulaires,

3) le controle moteur,

4) laforce musculaire,

5) I'endurance musculaire et cardiovascu-
laire,

6) la mobilité.

Toute physiothérapie se compose d’inter-
ventions conventionnelles et de procédés
propres a certaines écoles thérapeutiques.
Les méthodes conventionnelles compren-
nent la mobilisation articulaire passive et
active qui vise a maintenir 'amplitude des
mouvements et a éviter I'ankylose. Les éti-
rements ont pour objectif de conserver la
longueur musculo-tendineuse. On sait que
pour éviter le raccourcissement progressif
du triceps sural, celui-ci doit étre étiré
pendant au moins 6 h par jour. Cet objectif
ne peut étre atteint en une a deux séances
hebdomadaires de physiothérapie, ainsi
des étirements a domicile et ['utilisation
d’orthéses sont également nécessaires.
Sur la derniére décennie le renforcement
musculaire a repris de l'importance en
physiothérapie neurologique de [I'enfant.
Auparavant il était déconseillé car on pen-
sait aggraver I’hypertonie, mais on a main-
tenant démontré que l'augmentation de
force s’accompagne d’'une amélioration de
la fonction sans augmentation concomi-
tante de la spasticité®.

La principale école thérapeutique fut déve-
loppée par Karel (neuropsychiatre) et Bertha
(physiothérapeute) Bobath dés les années
quarante a Londres®. lls postulaient que la
motricité de I'enfant IMC était entravée par
la persistance des réflexes archaiques et de
schémas moteurs primitifs. Leurs méthodes
physiques visaient a les inhiber afin de
faciliter 'émergence de mouvements nor-
maux. Depuis le concept Bobath (thérapie
neuro-développementale) a considérable-
ment évolué, mais on retient encore des
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préceptes de départ que le tonus postural
peut étre amélioré grace au «handling»
(la maniere de tenir, positionner et guider
les mouvements I'enfant) et qu’on obtient
ainsi une meilleure activité motrice. Deux
autres approches populaires dans certaines
régions d’Europe sont I’école Vojta (se ba-
sant sur le concept de locomotion réflexe,
provoquée par manipulation de I'enfant) et
I’éducation conductive (qui se différencie
par lintervention d’un «conducteur» qui
occupe a la fois les roles d’éducateur et de
thérapeute). Jusqu’a présent aucune étude
clinique contr6lée n’a démontré la supério-
rité de I'une ou l'autre des trois méthodes.
La fréquence optimale des thérapies reste
aussi sujette a débat, la plupart des centres
prescrivant des traitements réguliers au
long cours alors que d’autres privilégient
des interventions intensives plus ponctu-
elles.

Selon les cas on a recours a des approches
complémentaires comprenant la thérapie en
piscine, I'hippothérapie, I'électrostimulation
fonctionnelle (stimulation musculaire par
électrodes de surface) et divers appareils
d’entrainement (p.ex. tapis de marche, ap-
pareils a pédalier). Une approche récente
dont lefficacité commence a étre établie
est la thérapie motrice induite par la
contrainte®. Celle-ci s’utilise dans les cas
d’hémiplégie et se base sur le concept du
«learned misusey, le bras atteint moins
utilisé dans les activités quotidiennes su-
bissant un effet de désentrainement. La
méthode consiste a immobiliser le membre
supérieur valide (dans un platre, une attelle
ou une écharpe) afin de contraindre I'enfant
a utiliser son membre supérieur invalide,
améliorant ainsi sa fonction.

Ergothérapie,
moyens auxiliaires et orthéses

Lergothérapie regroupe un ensemble de
méthodes d’évaluation et de traitement qui
visent a améliorer les capacités motrices
fines, I'exécution des activités de la vie quo-
tidienne, 'autonomie et a faciliter 'accés de
I'enfant @ son environnement. Pour ce faire
I'ergothérapeute travaillera avec I'enfant par
le jeu, en le guidant dans des activités diri-
gées (p. ex. habillage, graphisme, bricolage)
afin de développer des stratégies motrices ef-
ficaces et aussi en travaillant sur sa posture.
Il participe a la mise en place de moyens auxi-
liaires et d’orthéses souvent en collaboration
avec le technicien orthopédiste.
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Les moyens auxiliaires peuvent étre di-
visés en deux catégories principales. La
premiere est celle des aides a la mobilité
qui visent a offrir a 'enfant des possibilités
de déplacement efficaces, slres et auto-
nomes. Celles-ci vont de dispositifs légers
a de l'appareillage de haute technicité. Elles
incluent divers types de cannes, les cadres
de marche et autres déambulateurs, ainsi
que les fauteuils roulants manuels ou élec-
triques. La deuxieme catégorie est celle des
aides posturales qui visent a maintenir la
posture dans diverses positions. Elle inclut
les chaises adaptées, les systemes de verti-
calisation (standings) ainsi que les systemes
de positionnement nocturne pour le lit.

Les orthéses sont des dispositifs appli-
quant une force externe au systéme mus-
culo-squelettique. Elles sont utilisées pour
soutenir, aligner et si possible corriger
la fonction des parties mobiles du corps.
Celles-ci comprennent les attelles qui peu-
vent s’appliquer aux membres supérieurs
et inférieurs et peuvent étre portées de jour
et/ou de nuit selon I'objectif principal (diur-
ne: correction de la fonction; nocturne: éti-
rement musculo-tendineux). Actuellement
on privilégie ’équipement peu encombrant
prenant surtout le pied et la cheville (attelle
jambo-pédieuse) ou le pouce et le poignet.
Les semelles et chaussures orthopédiques
en font aussi partie. Au niveau du rachis
I’appareillage comprend les corsets ainsi
que les coques de posture. Les matériaux
utilisés dans la confection d’orthéses sont
sélectionnés en fonction de leurs propriétés
mécaniques (rigidité, élasticité, durabilité)
et vont du cuir et du métal a divers plas-
tiques et polymeéres.

Traitements de la spasticité

La spasticité est un trouble moteur qui se
caractérise par une augmentation vélocité
dépendante du tonus musculaire. Elle est
une manifestation d’hyperexcitabilité du
réflexe d’étirement (myotatique) par dys-
fonction des voies descendantes pyrami-
dales qui en temps normal ont une action
inhibitrice sur ce réflexe. Elle fait partie
avec I'hyperréflexie des signes «positifs» du
syndrome du motoneurone supérieur, ses
signes «négatifsy étant la faiblesse ainsi que
la perte de dextérité et de contrdle moteur
sélectif.

Selon le type d’IMC et la distribution de la
spasticité on optera pour des traitements
systémiques ou focaux”. Les traitements

systémiques per os® sont habituellement
réservés aux formes de spasticité sévere.
La substance la plus fréquemment utilisée
dans ce cas de figure est le bacloféne qui
agit par un effet agoniste GABA (le principal
neurotransmetteur inhibiteur), inhibant ainsi
les réflexes mono et polysynaptiques spi-
naux. La sédation, la confusion, les troubles
de lamémoire et/ou de I'attention sont des
effets secondaires fréquents. Les benzodia-
zépines sont la seconde classe médicamen-
teuse la plus utilisée (diazepam ou clonaze-
pam) et ont un effet GABA-ergique ainsi que
des effets secondaires similaires. La tizani-
dine a un effet agoniste a2 adrénergique
et prévient la libération d’acides aminés
neuro-excitateurs (aspartate, glutamate) au
niveau présynaptique. Elle a autant d’effets
secondaires que les autres substances
(sédation, fatigue, vertiges, hypotension,
sécheresse buccale). Le dantroléne se
différencie des médicaments précédents
par son action directe sur la fibre muscu-
laire. Elle réduit la libération de calcium du
réticulum sarcoplasmique. Elle engendre
moins de sédation que les substances a ac-
tion centrale. Sa prescription est fortement
limitée par le risque d’hépatotoxicité dont
0.3% d’hépatopathies fatales. Elle entraine
parfois une telle faiblesse musculaire que la
fonction motrice se détériore.

Le traitement de bacloféne intrathécal”
est une instillation continue de bacloféne au
travers d’une pompe implantée sous la sur-
face abdominale et attachée a un cathéter
intrathécal. Son avantage principal est de
diminuer les effets secondaires centraux
de la substance par une action directe
sur la moelle épiniére. Avec les possibili-
tés de programmation de la pompe l'effet
anti-spasticité est titrable et réversible.
Cette technique a un taux de complication
per-opératoire de 2-8%, essentiellement
des infections du systéeme. Elle a aussi
un taux élevé de complications tardives,
entre 15 et 40% selon les séries. Il s’agit
de dysfonctionnements de la pompe ou du
cathéter, avec un risque de sevrage aigu
potentiellement sévere s’il n’est pas détecté
rapidement. Il y a aussi un risque iatrogéne
de surdosage particulierement lors des rem-
plissages de pompe qui ont habituellement
lieu tous les 2 a 3 mois. Les indications cou-
rantes de ce traitement chez I'enfant sont la
tétraplégie spastique sévere et I'lMC dysto-
nique sévere, ou I’hypertonie engendre un
inconfort, une diminution de la qualité de vie
et des difficultés dans les soins. Lutilisation
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de ce traitement dans les cas de diplégie
spastique sévere semble prometteuse mais
est en cours d’évaluation.

La rhizotomie postérieure sélective est
une technique neurochirurgicale consistant
a sectionner sélectivement les radicelles pos-
térieures (sensitives) de la moelle épiniere.
Ceci a pour effet d’interrompre I'arc réflexe
myotatique. Elle est classiquement indiquée
chez l'enfant diplégique spastique, sans
rétractions, qui marche seul. Lintervention
se fait aux niveaux L2 a S1 sous contrdle
EMG. Elle conserve une certaine popularité
aux USA mais a fait I'objet de peu d’études
contrélées et son efficacité est discutée™.
Ses inconvénients majeurs sont d’étre ir-
réversible, d’entrainer occasionnellement
une hypoesthésie ou une dysesthésie dou-
loureuse, et plus rarement une vessie neuro-
logique ou une luxation des hanches.

La neurolyse chimique consiste a déner-
ver focalement des muscles choisis grace
a Iinjection de substances chimiques. On
vise les muscles spastiques dans le but de
diminuer leur tonus, permettant d’améliorer
la fonction motrice du membre. Initialement
on utilisait du phénol 3-6% (ou de I’éthanol
50%) qui dénature la myéline et les protéines
axonales. Ces injections se font au niveau
du nerf moteur ou de «points moteursy (con-
centrations intramusculaires de faisceaux
nerveux). On utilise encore parfois ces
substances car elles agissent rapidement,
ont une longue durée d’action (6 a 12 mois),
un co(t bas et sont efficaces sur de grands
groupes musculaires (p.ex. injection du nerf
obturateur pour les adducteurs de hanche).
Par contre I'injection est douloureuse, il y
a un risque de dysesthésie chronique et le
geste est techniqguement difficile.

La substance la plus utilisée actuellement
est la toxine botulinique™. Il s’agit de la
neurotoxine la plus puissante chez I’lhumain,
avec 7 toxines distinctes (A-G) produites par
la bactérie anaérobe Clostridium botulinum.
Ses premiers essais thérapeutiques ont eu
lieu dans les années 1980 pour le traitement
du strabisme. Son injection intramusculaire
est indiquée pour toutes les manifestations
focales d’hyperactivité musculaire (strabis-
me, dystonie cervicale, spasticité,...). On
utilise essentiellement en thérapie la toxine
botulinique type A. Elle blogue la libération
d’acétylcholine au niveau pré-synaptique,
entrainant une dénervation chimique. La pé-
riode cliniquement utile de relaxation mus-
culaire est de 3 & 4 mois avant réinnervation
par croissance de nouvelles terminaisons
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nerveuses. La toxine botulinique n’a que
peu d’effets secondaires est les injections
sont bien tolérées a condition qu’une antal-
gie efficace soit assurée. En cas de succes
on est amené a répéter les injections tous
les 4 @ 9 mois. Le nombre total d’injections
en une séance est limité par la toxicité de
la substance. Ce traitement n’est donc pas
approprié pour la spasticité diffuse (tétra-
plégie spastique).

Les platres en série s’utilisent depuis les
années 1970, surtout pour le traitement
de la démarche en équin spastique. On
applique des bottes platrées successives
dans lesquelles I'enfant peut continuer a
marcher. On fixe la cheville en flexion dorsa-
le plus importante a chaque nouveau platre.
On obtient une réduction de la spasticité
liée a 'immobilisation, ainsi qu'une améli-
oration des amplitudes articulaires ce qui
est particulierement utile dans les cas ou
on se trouve déja en présence d’un tendon
d’Achille raccourci. Cette méthode peut
étre utilisée seule ou conjointement avec
la neurolyse chimique pour en potentialiser
I'effet™.

Pour le traitement spécifique des IMC
dystoniques et dyskinétiques on explore
depuis peu les possibilités de stimulation
cérébrale profonde (pallidale ou thala-
mique). Les résultats préliminaires sont tres
variables chez ces enfants méritant donc
de futures recherches avant une éventuelle
généralisation™.

Chirurgie orthopédique

La chirurgie orthopédique joue un réle tres
important dans la prise en charge des diffi-
cultés motrices de I'enfant avec IMC. Les
objectifs de I'orthopédiste sont d’obtenir
une correction biomécanique du systéeme
musculo-squelettique afin d’améliorer la
fonction motrice et pour certains la qualité
de vie et le confort.

La chirurgie musculo-tendineuse comprend
les ténotomies, les allongements de tendons
ainsi que les transferts musculo-tendineux,
et s’effectue aussi bien aux membres infé-
rieurs que supérieurs. La chirurgie ostéo-ar-
ticulaire inclut les ostéotomies correctrices,
les arthrodeses et les épiphysiodéses pour
les membres inférieurs ainsi que les arthro-
deéses rachidiennes pour la correction des
scolioses neurologiques. Actuellement on
tend a faire la chirurgie des membres infé-
rieurs™ le plus tard possible en combinant
tous les actes nécessaires en un unique
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temps opératoire (Single Event Multi Level
Surgery). Ceci permet une correction op-
timale en évitant le «Birthday Syndrome»
ou a chaque anniversaire I’enfant subit une
nouvelle chirurgie.

Au vu d’une casuistique tres hétérogene on
manque globalement de données scienti-
fiques sur I'effet de ces corrections chirur-
gicales a moyen et long terme. La chirurgie
devant étre individualisée pour chaque
enfant, une observation la plus objective
possible des capacités et de la fonction
avant et apres 'intervention est essentielle.
Pour ce faire diverses échelles d’évaluation
sont disponibles. Ainsi les mesures objec-
tives effectuées en laboratoire d’analyse du
mouvement peuvent orienter les prises de
décision chirurgicales difficiles.

Conclusion

La réhabilitation motrice de I'enfant avec
IMC a considérablement évolué au cours
des deux derniéres décennies, avec une
consolidation progressive des bases sci-
entifiques qui sous-tendent les diverses
approches décrites ci-dessus. Elle se carac-
térise par sa multi-disciplinarité, différents
corps de métiers (médicaux, para-médicaux
et techniques) étant amenés a collaborer
pour offrir une prise en charge optimale
et complete. Les objectifs en termes de
motricité sont réévalués et rediscutés avec
'enfant et sa famille tout au long de sa
croissance, afin de 'amener a I’age adulte
avec un degré d’autonomie, de confort et
de qualité de vie maximal. Il ne faut jamais
perdre de vue que le patient est tout d’abord
un enfant, et de ce fait la prise en charge
doit privilégier les aspects ludiques et étre
coordonnée de maniere a préserver le plus
possible son rythme de vie habituel.
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