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Cp

ETF

EEG

FO

IRM

IMC

IMOC

LMPV

PEA

SA

TDM

: Cerebral palsy
: Echographie transfontanellaire
: Electroencéphalogramme
: Fond d’ceil
: Imagerie par résonance magnétique
. Infirmité motrice cérébrale
. Infirmité motrice d’origine cérébrale
: Leucomalacie périventriculaire

: Potentiel évoqué auditif

: Semaine d’aménorrhée

: Tomodensitométrie
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o)

INTRODUCTION
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L’infirmité motrice cérébrale (IMC) n’est pas une maladie mais un syndrome qui
associe un trouble de la posture et un trouble du mouvement, résultant d’une lésion
cérébrale non progressive et définitive survenue sur un cerveau en voie de développement.
La prise en charge d’enfants atteints d’IMC représente aujourd’hui un des chapitres les plus
importants de la pédiatrie sociale en neurologie. C'est le handicap moteur le plus fréquent
chez I’enfant (1-9).

La diplégie spastique, décrite par le médecin anglais W. J. Little en 1861 est l'une des
formes les plus fréquentes d'IMC. Elle se caractérise par une atteinte spastique prédominant
nettement aux membres inférieurs, mais les membres supérieurs ne sont pas épargnés
méme si l'atteinte est discréte (10, 11).

Signalons des le début I’absence de statistiques nationales qui peuvent préciser
I’épidémiologie de cette pathologie médico-sociale grave au Maroc.

Pour mieux approcher ce handicap a Marrakech, nous avons réalisé une étude
rétrospective au service de Pédiatrie A du CHU Mohammed VI dont les objectifs étaient les
suivants :

* Analyser le profil épidémiologique de la diplégie spastique.

* Déterminer ses aspects cliniques.

* Préciser son approche thérapeutique.

* Etudier ses possibilités évolutives.
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ET METHODES
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Notre travail a concerné 40 dossiers d’enfants vus et suivis en consultation a I’hdpital
de jour au service de Pédiatrie A du CHU Mohamed VI de Marrakech pour diplégie spastique,
sur une période de 4 ans et 4 mois allant d’Aolt 2003 a Décembre 2007.

Il s’agissait d’'une étude rétrospective descriptive et analytique réalisée par étude de
dossiers des archives du service de Pédiatrie A a 'aide d’une fiche d’exploitation préétablie
(Voir annexe).

Les informations recueillies dans les dossiers ont comporté les données suivantes :

° Epidémiologiques : age, sexe, antécédents personnels et familiaux.

° Cliniques : signes cliniques et examen clinique.

°*Paracliniques : imagerie cérébrale, examen ophtalmologique et
électroencéphalogramme (EEG).

° Prise en charge.

° Evolutives : les malades ont-ils été suivis ou perdus de vue? Y avait-il une

amélioration, un état stationnaire ou une aggravation ?
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RESULTATS
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|. ANAMNESE :

1- Antécédents personnels :

1-1. Grossesse et accouchement :

> Seulement 11 meéres (27,5%) des enfants avec diplégie spastique ont été

suivies au cours de leurs grossesses.

>

>
>
>

La grande multiparité a été retrouvée chez 05 meéres (12,5%).
La grossesse gémellaire a été retrouvée chez une seule mére.
L’hypertension artérielle gravidique a été notée chez une seule femme.

L’accouchement de 04 enfants (10%) était dystocique avec recours aux

extractions instrumentales.

>

L’accouchement prématuré a été trouvé chez 08 enfants (20%) et aucun

d’entres eux n’a bénéficié d’une corticothérapie anténatale.

>

>

Nous avons constaté qu’un enfant avait présenté un ictére néonatal prolongé.

Nous avons trouvé une souffrance néonatale chez 19 enfants (47,5%), une

notion d’infection néonatale chez 5 enfants (12,5%) et une hypotrophie chez seulement deux

enfants (5%).

1-2. Consanguinité :

La consanguinité a été retrouvée chez 12 enfants de notre série (30%).
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1-3. Développement psychomoteur :

Nous avons noté un retard des acquisitions psychomotrices chez 33 enfants de notre

série (82,5%).

1-4. Vaccination :

Tous les enfants ont été vaccinés selon le programme national d’immunisation.

B Grossesse non suivie

® Souffrance néonatale

% 5%  71,5% , .
12,5% 10 77 5% O Prématurité

O Multiparité
12,5%

® |nfection néonatale

20% = Accouchement
47.5% dystocique

B Hypotrophie

O Autres

Figure 1 : Antécédents personnels

2- Antécédents familiaux :

La présence de cas similaires de diplégie n’a été notée chez aucun patient de notre série.
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Il. PROFIL EPIDEMIOLOGIQUE :

1-Fréguence :

Entre aolt 2003 et décembre 2007, nous avons colligé 419 cas d’IMC. Durant la
méme période, nous avons pu recenser un total de 6766 enfants consultants. Ainsi, I'I/MC a
représenté 6,20% de la pathologie des enfants suivis dans notre formation (figure 2) et la

diplégie spastique 9,55% des cas d’IMC (figure 3).

l/ IMC : 6,20%

\—Autres pathologies : 83,80%

Figure 2 : Fréquence de I'infirmité motrice cérébrale parmi les autres pathologies
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Diplégie spastique : 9,55%

—

T\Autres formes d’IMC : 90,45%

Figure 3 : Fréguence de la diplégie parmi les autres formes d’infirmité motrice cérébrale

2-Age :

L’étude de I'age des enfants au moment du diagnostic a montré que la moyenne

d'age des patients était de 7 ans avec des extrémes de 3 mois et 14 ans.

3-Sexe :

Le sexe masculin était prédominant (57,5%) avec un sex-ratio de 1,3.

4-Origine :

Les patients d’origine urbaine ont été au nombre de 22 (55%), alors que le reste était

d’origine périurbaine ou rurale.
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I1l. PROFIL CLINIQUE :

1. Age de début de la symptomatologie :

Dans notre étude, 27 enfants (67,5%) étaient agés de moins de 6 mois tandis que 13

enfants (32,5%) avaient un age compris entre 9 et 18 mois.

De 9 a 18 mois : 32,5%

-

De 0 a 6 mois : 67,5%

Figure 4 : Age de début de la symptomatologie

2. Signes cliniques :

2-1. Signes neurologiques :

» Nous avons trouvé des troubles de la marche type « Jump gait » chez 20 enfants

(50%) et une marche impossible chez le reste.




La diplégie spastique : a propos de 40 cas

> Nous avons trouvé une hypertonie spastique des membres inférieurs associée
a une irritation pyramidale (réflexes ostéotendineux vifs et signe de Babinski) chez 35 de nos
enfants (87,5%).

> Une diminution de la force musculaire des membres inférieurs a été retrouvée
chez 38 enfants (95%).

> Nous avons également trouvé une hypotonie axiale chez 7 enfants (17,5%).

> Une discrete participation des membres supérieurs, faite d’une légére

hypertonie a été retrouvée chez 5 enfants (12,5%).

2-2. Crises convulsives :

Des crises convulsives étaient notées chez 14 enfants (35%). Les crises généralisées
étaient les plus fréquentes (64,29%), suivies par les crises partielles secondairement
généralisées (21,43%). Nous avons également enregistré 1 cas de syndrome de West (7,14%)

et 1 cas d’épilepsie partielle.

Syndrome de West : 7,14%

/7Crises partielles : 7,14%

L

Crises partielles secondairement

Crises généralisées : 64,29%

généralisées : 21,43%

Figure 5 : Types de crises épileptiques associées a la diplégie spastique
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2-3. Signes ophtalmologiques :

L'examen ophtalmologique était demandé systématiquement chez tous nos patients.
Il était anormal dans 18 cas (45%) et le trouble prédominant était le strabisme retrouvé chez
15 enfants (83,3%).

D'autres anomalies ophtalmologiques étaient rapportées : une malvoyance dans 4 cas
(22,2%), un nystagmus dans 2 cas (11,1%), une cécité dans 1 cas et enfin 1 cas de

maculopathie.

2-4. Autres signes :

Nous avons enregistré des troubles de langage chez 24 enfants (60%) et une

hypoacousie chez un enfant.

3- Examen clinique :

Le reste de I’examen clinique est résumé dans le tableau I.
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Tableau | : Résultats de I’examen clinigue

Signes physiques Nombre de cas
Troubles orthopédiques 16 (40%)
Microcranie 7 (17,5%)
Anomalies de la migration testiculaire 6 (15%)
Dysmorphie faciale 3(7,5%)
Taches café au lait 1(2,5%)
Troubles digestifs 1 (2,5%)
Hernie ombilicale 1(2,5%)
Enurésie et encoprésie 1(2,5%)

IV. PROFIL PARACLINIQUE :

1-Ilmagerie cérébrale :

L'imagerie cérébrale a été demandée chez tous les enfants, mais elle n’a été réalisée
que dans 14 cas (35%) : la TDM dans 9 cas (64,28%) et I''RM dans 5 cas. L’atrophie cortico-

sous corticale était la Iésion la plus fréquente (35,71%).
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Tableau Il : Résultats de I'imagerie cérébrale

Résultats de ’imagerie Nombre de cas
Atrophie cortico-sous corticale 5 (35,71%)
Porencephalie 2 (14,28%)
Séquelles d'encéphalite 1 (7,14%)
Pachygyrie 1 (7,14%)
Normale 6 (42,85%)

2- Autres :

2-1. Examen ophtalmologique :

» Le fond d’eeil (FO) fait chez 12 de nos enfants (30%) s’est révélé normal.
> Le potentiel évoqué visuel (PEV) réalisé chez un enfant a montré une

neuropathie démyélinisante.

2-2. Electroencéphalogramme :

L’EEG a été demandé chez tous les enfants épileptiques. Il n’a été réalisé que chez 3

enfants et s’est révélé normal.

V. PROFIL THERAPEUTIQUE :

» Tous nos malades ont bénéficié d’une rééducation motrice et 9 enfants

(22,5%) étaient sous rééducation orthophonique.
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> Un enfant a été mis sous rééducation orthoptiste.

> Nous avons constaté que 7 enfants (17,5%) avaient consulté chez un médecin
orthopédiste.

> Un enfant a consulté chez un pédopsychiatre pour troubles du comportement.

> Tous les enfants épileptiques ont recu un traitement antiépileptique. Le
traitement de I'épilepsie était a base de valproate de sodium en monothérapie dans 50% ou
associé dans 7,14% a d’autres antiépileptiques (lamotrigine, benzodiazépines, phénobarbital
ou vigabatrin). Le phénobarbital était utilisé dans 21,42 %, et la carbamazépine dans 14,28%
des cas.

> Aucun de nos enfants n’a bénéficié d’un appareillage.

> Parmi les enfants en age de scolarisation qui étaient au nombre de 30,
seulement 6 (20%) étaient admis dans des écoles intégrées.

> Des soins dentaires ont été pratiqués chez 2 enfants (5%).

> Une intervention chirurgicale pour anomalie de la migration testiculaire était

notée chez 2 enfants.
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Rééducation orthoptiste : 2,5%

Chirurgie orthopédique : aucun

Rééducation motrice : 100%

Traitement de 1’épilepsie : 35%

Soins dentaires : 5%

A
A 4

Ecole intégrée : 20% Diplégie spastique

Rééducation orthophonique : 22,5%

Consultation pédopsychiatrique : 2,5%

\ 4

Chirurgie pour anomalie de la migration testiculaire : 5%

Figure 6 : Profil thérapeutique de la diplégie spastique

VI. PROFIL EVOLUTIF :

Dans notre série, 21 enfants (52,5%) ont été perdus de vue et le suivi n’a concerné
que les 19 restants (47,5%).

Nous avons remarqué une amélioration aprés le début de la prise en charge avec un
recul d’au moins 3 ans dans 10 cas (52,63%), un état stationnaire dans 3 cas (15,79%), une

aggravation dans 3 cas et chez les 3 restants, le recul n’était pas suffisant.
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Etat stationnaire : 15,79%

Aggravation: 15,79%

/Amélioration :52,63%

Recul non suffisant : 15,79%

Figure 7 : Profil évolutif des enfants suivis pour diplégie spastique
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I. CLARIFICATION NOSOLOGIQUE :

Les déficiences motrices d’origine cérébrale représentent un probleme important de
santé publique, d’autant plus que la stagnation de leur prévalence conduit a s’interroger sur
I’évolution des facteurs de risque et notamment sur la part de I’anoxie au cours de
I'accouchement. Ces problémes appellent une collaboration internationale rendue difficile
par la diversité des définitions. En effet, la terminologie anglaise se référe essentiellement
a «cerebral palsy» (CP) alors que les francais, en suivant Tardieu, parlent d'IMC. En fait, ces
deux termes désignent des groupes non équivalents de déficiences motrices de I’enfant, qui
correspondent a des démarches nosologiques et des mises en perspective distinctes. De
plus, d’autres terminologies telles que le syndrome de Little décrivant la diplégie spastique
sont utilisées en France (12).

La CP a été décrite en premier lieu dés le début du XIXéme siecle (13) par des
pathologistes s’efforcant de faire correspondre des symptomes cliniques a des lésions
anatomiques. Les premieres tentatives de classification des déficiences motrices dites
congénitales datent de la fin du XIXéme siécle et sont dues a Little (14), Freud (15) et Osler
(16).

Les différentes classifications proposées par les trois auteurs concernaient des troubles
moteurs dus a des lésions cérébrales survenues avant, pendant ou apres I'accouchement
(période prénatale, périnatale et premiére enfance). C’est la date de survenue de I'affection
causale qui constitue le critére d’inclusion de ces déficiences motrices sous la dénomination
de CP sans préjuger de leurs étiologies. Little (14) quant a lui, avait mis en évidence la
relation existant entre ces troubles moteurs et les pathologies du perpartum.

Les chercheurs anglophones adoptent en général une définition semblable a celle de
Bax (17), fondée uniquement sur la description clinique de la motricité, et qui ne tient
compte ni de I'étiologie, ni des déficiences associées. Il s’agit d’'une anomalie du mouvement

ou de la posture, résultant d’une Iésion non évolutive du cerveau immature.




La diplégie spastique : a propos de 40 cas

Cette définition manque de précision sur deux points : I’dge jusqu’auquel le cerveau
est considéré comme immature, et la gravité de la déficience a prendre en considération. En
ce qui concerne le premier point, le choix de I’dge de la maturité cérébrale est arbitraire, et
dicté par des raisons pratiques. En Australie par exemple, on prend en considération les CP
jusqu’a I'dge de 5 ans (18). Cette définition conduit a inclure dans les CP toutes les
déficiences motrices décelées entre la naissance et ’dage de 5 ans, y compris celles liées par
exemple a un traumatisme cranien postnatal. Ces cas ne sont pas pris en considération dans
les études portant sur I’étiologie pré, péri ou postnatale des CP (19). En ce qui concerne le
second point, ’enregistrement des cas de CP peut étre lié a la gravité de la déficience
motrice. Le seuil minimal de gravité peut varier selon les types d’enregistrement. Si ce
dernier est basé sur la prise en charge, il dépend alors des crédits disponibles et/ou des
services spécialisés. Par ailleurs, certains parents peuvent essayer d’éviter I'étiquette de CP
pour des raisons psychologiques ou sociales (20), afin d’éviter les institutions ou les
services, en particulier lorsque les signes neurologiques n’entrainent pas de déficience
motrice perceptible dans la vie quotidienne.

En 1969, Tardieu définit 'IMC comme une lésion cérébrale avec troubles moteurs
franchement prédominants et non évolutifs, en excluant «les encéphalopathies avec
insuffisance de développement psychomoteur » (21). Dans ce cadre, deux formes vont étre
distinguées ultérieurement : I'IMC sans retard mental, et I'IMC associée a un retard mental.
On considéere parfois que ces deux formes sont réunies dans la littérature Anglo-saxonne
sous le terme de «cerebral palsy ».

Les choses sont moins simples dans les faits, car la pratique conduit souvent a prendre
en considération I’étiologie et notamment I’asphyxie périnatale pour définir I'IMC. La
classification tient souvent compte de |'étiologie des troubles moteurs, ce qui a pour
avantage de définir un groupe homogeéne bien ciblé, dont la prévalence varie en fonction des
risques prénataux (20). Cette classification intéresse particulierement les cliniciens (pédiatres

et obstétriciens) en permettant de décrire dans ce groupe, la nature des troubles constatés et
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leur sévérité. En revanche, elle limite tres sérieusement la recherche étiologique qui finit par
refléter les hypotheses admises a priori, méme si elle permet d’affiner les connaissances sur
les facteurs de risque associés. De plus, la classification pose fréquemment le probleme de
I'inclusion de cas limites. Le manque d’arguments de certitude chez un certain nombre
d’enfants risque de conduire a I’exclusion des cas les moins séveres, et donc a minimiser la
prévalence de I'IMC, et a majorer la gravité des déficiences présentées par la cohorte (20).
Inversement, les progres réalisés en obstétrique et en pédiatrie permettent d’identifier avec
aisance I’étiologie des déficiences motrices, et sont donc susceptibles de modifier le nombre
de cas étiquetés IMC sans qu’il s’agisse pour autant d’une variation réelle de ce type de
pathologie. Enfin, la classification conduit a des variations dans le diagnostic en fonction des
données recueillies et de I’expérience de chacun (20).
Traditionnellement, I'IMC est classifiée en six groupes en fonction de I’atteinte
motrice prédominante (22, 23) :
1. la diplégie spastique (18-45%) se manifeste essentiellement aux membres inférieurs.
2. ’'hémiplégie spastique (27-37%) se manifeste au niveau d’un hémicorps.
3. la tétraplégie spastique (8-32%) se manifeste aux 4 membres.
4. I'IMC dystonique / dyskinétique (4-10%) se caractérise par des mouvements et des
postures involontaires.
5. I'IMC ataxique (5-7%) se présente par un déficit d’équilibre, de coordination et de
motricité fine avec une dysmétrie.
6. I'IMC mixte (5-11%) englobe des tableaux moteurs composites, associant le plus souvent
des signes de spasticité et de dystonie.
Il existe une classification selon le trouble prédominant et selon la topographie (24).
> Selon le trouble prédominant :
= Spasticité: c’est une hypertonie liée a I’atteinte du systéme pyramidal dont la forme la
plus classique est le syndrome de Little. Cliniquement, la spasticité se recherche par la

mobilisation passive rapide d’un segment de membre.
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= Athétose : elle est due a une atteinte du systéme extrapyramidal. Un athétosique,
méme dans une situation qui n’exige aucun effort postural, ne peut réprimer des
mouvements involontaires qui siegent préférentiellement aux extrémités des membres.
= Rigidité type parkinsonien : peu fréquente dans I'IMC ou elle ne s’observe guére
qu’aux membres supérieurs.
= Ataxie : rare dans I'IMC, c’est le trouble moteur provoqué par I'atteinte de la
sensibilité profonde du cervelet ou des voies responsables intrinséques.
» Tremblement : Chez I'IMC, lorsqu’il existe, le tremblement est essentiellement
cérébelleux.

> Selon la topographie : on distingue I’hémiplégie, la diplégie, la triplégie et la

quadriplégie (Figure 8).

AR

Diplégie Hémiplégie  Triplégie  Quadriplégie

Figure 8 : Classification de I’infirmité motrice cérébrale selon la topographie (24)
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Il. PROFIL EPIDEMIOLOGIQUE :

1-Fréquence :

Selon les données de la littérature, plusieurs équipes se sont intéressées a
I’épidémiologie de I'IMC, en particulier sa distribution dans la population, sa fréquence, son
incidence et sa prévalence. Dans le cadre de la recherche épidémiologique sur les déficiences
motrices, plusieurs auteurs ont trouvé des difficultés pour comparer leurs travaux avec les
données de la littérature. Des efforts récents ont permis d’arriver a une méthodologie
commune qui permet de comparer les données a travers le monde. Un des points de
discussion, sur lequel les épidémiologistes ont établi un consensus, est celui des exclusions.
En effet, la définition de I'IMC comporte le terme «fixe» pour exclure les maladies
progressives, au premier plan desquelles se trouvent les leucodystrophies (1). Cependant, il
n’est pas rare que le diagnostic précis de ces maladies progressives ne soit fait qu’assez
tardivement, alors que I'enfant a déja été classé comme IMC a I’age de 2 ans. Certes, I'IMC
est « non progressive », cependant le diagnostic de variété peut changer avec une forme
dystonique dans la petite enfance, qui sera classée forme dyskinétique a I’age scolaire, puis
forme tétraplégique a I’dge adulte. Ainsi, une enquéte épidémiologique doit se situer dans
une tranche d’age précise, par exemple de 2 a 6 ans (1). Le deuxiéme exemple est celui des
enfants ayant des troubles moteurs, de nature spastique, frustes, qui ont été classés comme
des IMC a l'age d’un an, puis la maturation aidant, ont marché avant 2 ans. Lorsque
I’'ensemble des problemes des épidémiologistes est résolu, il devient possible de fournir des
chiffres ayant une signification, donc une utilité pratique. L’incidence est utilisée dans les
enquétes qui portent sur I'avenir des nouveau-nés. En effet, selon le dénominateur utilisé,
I'incidence sera différente. La prévalence de I'IlMC est généralement exprimée pour un age
spécifique : la naissance. Elle représente donc le nombre de cas d’IMC pour 1000 survivants

a la période néonatale (1).




La diplégie spastique : a propos de 40 cas

En général, la prévalence de I'IMC varie entre 2 et 2,5 pour 1000 naissances vivantes
dans la majorité des séries (1, 4, 6, 7, 25-29). Blair E (19) a rapporté que la prévalence de
I'IMC était de 0,41% dans la population saoudienne. Cans C (20) avait trouvé une prévalence
de 0,77 en 1977-1979 et de 2,44 pour 1000 habitants en 1986-1988 dans la population
allemande.

Celle de la diplégie spastique se situait entre 18,57 et 55% des IMC pour la plupart
des auteurs (tableau Ill). Dans notre série, I'IMC a représenté 6,20% de la pathologie des

enfants suivis dans notre formation tandis que la diplégie 9,55% des IMC.

Tableau 111 : Fréquence de la diplégie spastique par rapport a ’infirmité motrice

cérébrale

Etude Diplégie
Blair E (19) 18.57%
Cans C (20) 23.6%
Carr L (24) 39.8%
Kulak W (30) 39.8%
Stanley F (31) 39.8%
Gaffney G (32) 26.5%
Barkovich A (33) 55%
Notre étude 9.55%
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2- Facteurs épidémiologiques :

2-1.Age:

L’age au moment du diagnostic était de 52 mois selon R. Tang-Wai (34). Dans notre
série, nous avons retrouvé une moyenne d'age de 7 ans (extrémes de 3 mois et 14 ans). Ce

parametre est influencé par le moment de I’étude.

2-2. Sexe :

Dans notre série, nous avons trouvé une prédominance masculine (57,5%) avec un
sex-ratio de 1,3. Ce résultat était similaire a celui retrouvé dans la littérature avec une

prédominance masculine de 53,7% (34).

2-3.0rigine :

Plusieurs auteurs ont rapporté une augmentation de la fréquence de la diplégie chez
les enfants d’origine rurale (35,36). Dans notre série, nous avons retrouvé que 55% des
enfants étaient d’origine urbaine. Cela pourrait s’expliquer par le non suivi des grossesses et
des conditions d’accouchement précaires en milieu rural dans notre contexte, mettant en

relief I'intérét de la prévention.

I1l. ANTECEDENTS :

1-Antécédents personnels :
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1-1. Grossesse et accouchement :

Seulement 11 méres (27,5%) des enfants avec diplégie spastique de notre série ont
été suivies au cours de leurs grossesses. Nous pouvons attribuer ce résultat au pourcentage
des enfants d’origine rurale et périurbaine (45%), vu que la notion de surveillance de
grossesse n’est pas complétement assimilée par les méres d‘origine rurale et périurbaine.

R. Vasseur et collaborateurs (10) ont rapporté que I’dge maternel et la parité élevés
ainsi que les métrorragies au cours de la grossesse augmentaient le risque de diplégie
spastique. Dans la méme revue, ils ont noté que la grossesse multiple et la survenue d’une
prééclampsie n’augmentaient pas ce risque. Dans notre série, I’dge maternel et les
métrorragies au cours de la grossesse n’ont pas été exploités faute de précision. Par contre,
la grande multiparité a été retrouvée dans 5 cas (12,5%) et nous n’avons retrouvé qu’un seul
cas de grossesse gémellaire et de prééclampsie.

La prématurité représente un facteur de risque important (34,37,38).
Ainsi, R. Tang-Wai et collaborateurs (34), A. Tournay et J. Paillard (37) et enfin W. Kulak et
collaborateurs (38) rapportérent un pourcentage (respectivement 57%, 80% et 54,6%) de
diplégiques spastiques prématurés. Dans notre série, I’laccouchement prématuré a été trouvé
chez 8 enfants (20%). Cela pourrait s’expliquer par I'absence d’unité de réanimation
néonatale spécialisée a Marrakech limitant la survie des grands prématurés et par
conséquent diminuant I'incidence de la diplégie spastique.

L'hypotrophie a la naissance est également incriminée. Ainsi, R. Tang-Wai et
collaborateurs (34) rapportaient un poids de naissance de moins de 2 kg chez 57,4% des
diplégiques. Dans notre étude, 2 patients (5 %) étaient hypotrophiques. Ce pourcentage trés
bas par rapport aux autres séries pourrait étre di a I'absence d’un registre de poids de
naissance chez nos enfants.

R. Vasseur et collaborateurs (10) rapportaient que I'infection néonatale et la rupture

prématurée des membranes (RPM) n’augmentaient pas le risque de diplégie spastique. Chez
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nos enfants, la RPM n’a pas été exploitée (faute de précisions); par contre, I'infection
néonatale a été enregistrée chez 5 enfants (12,5%).

La souffrance néonatale a été incriminée par plusieurs auteurs (39,40). Dans notre
série, nous avons trouvé la souffrance néonatale dans presque la moitié des cas (47,5%). Ceci
met 'accent encore une fois sur I'intérét de la prévention passant par la surveillance de la
grossesse et I'amélioration des conditions de prise en charge des nouveau-nés souffrants.

Par ailleurs, nous avons trouvé un cas d’ictere néonatal prolongé et 4 cas (10%)
d’accouchement dystocique avec extractions instrumentales. Nous n’avons pas pu comparer

ces résultats avec ceux de la littérature dans les limites de notre recherche.

1-2. Consanguinité :

Nous avons trouvé la consanguinité chez 12 enfants de notre série (30%). Nous
n’avons pas pu comparer ce résultat avec d’autres séries vue I'absence de publications a ce

sujet dans les limites de notre recherche.

1-3. Développement psychomoteur :

Campistol P. ] et collaborateurs (41) ont retrouvé un retard des acquisitions
psychomotrices chez 83,3% des diplégiques. Ce résultat était comparable a celui de notre

série (82,5%).

2- Antécédents familiaux :

La présence de cas similaires de diplégie n’a été notée chez aucun patient de notre
série. Nous n’avons pas pu comparer ce résultat avec d’autres séries vue l’absence de

publications a ce sujet dans les limites de notre recherche.
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IV. DIAGNOSTIC :

1- Signes cliniques :

1-1. Age de début et signes neurologigues :

La plupart des auteurs rapportent que les manifestations cliniques sont fonction de
I’dge. Ainsi, R. Vasseur et collaborateurs (10) note :
> De la naissance a 6 mois :
e Conduites motrices monotones sans richesse et peu variables selon les phases d’état
d'éveil.
e Poursuite visuelle absente ou trés limitée, parfois mouvements oculaires anormaux.
e Axe corporel mou et membres raides.
e Apnées et bradycardies séveres.
Cette période n’est pas silencieuse mais au contraire une période sensible du développement
pour la coordination des schémas moteurs, linstrumentation de [|'organisme, le
comportement et la stabilité attentionnelle de I'enfant. Durant cette période, des schémas
moteurs anormaux peuvent induire, s’ils ne sont pas repérés et traités, des anomalies
irréversibles.
> A partir du 9¢me mois : les signes cliniques de la diplégie spastique sont évidents :
e Bassin immobile sans retournement actif.
e Retournement impossible ou en bloc en hyperextension.
e Position assise non obtenue ou de facon précaire.
e Enraidissement progressif des membres a la mobilisation passive.
e Posture en ciseau (figure 9).
e Marche sur la pointe des pieds avec flexion du bassin et des genoux (figure 10).

e Reflexes ostéotendineux vifs et signe de Babinski.
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En ce moment, le diagnostic est facile mais le traitement est moins efficace. Le
diagnostic est le plus souvent fait a ce stade. Dans notre étude, 27 enfants (67,5%) étaient
agés de 0 a 6 mois tandis que 13 enfants (32,5%) avaient un age entre 9 a 18 mois. La
spasticité et l'irritation pyramidale (reflexes ostéotendineux vifs et signe Babinski) étaient
retrouvées chez 35 de nos enfants (87,5%), un déficit de la force musculaire des membres
inférieurs était noté chez 95% de nos enfants. Nous avons également trouvé une hypotonie
axiale chez 7 enfants (17,5%) et une discréte participation des membres supérieurs dans 5
cas (12,5%) faite d’une légere hypertonie. Ces résultats étaient comparables a ceux de la

littérature.

http://Imm.univ-lyon1.fr/internat/download/item51c.pdf

Figure 9 : Attitude en triple flexion Figure 10 : Posture en ciseau
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1-2. Crises convulsives :

La diplégie spastique est associée a une incidence de I’épilepsie ne dépassant pas
27% (28, 34, 42-46). Les crises généralisées sont trouvées dans 54%, les crises partielles
dans 24%, la myoclonie-atonie dans 5%, I’épilepsie absence dans 6% et le syndrome de West
dans 13% des cas (47). Ces taux étaient a peu pres similaires a nos résultats. En effet,
I’épilepsie a affecté 35% des enfants dans notre étude. Les crises généralisées étaient les
plus fréquentes (64,29%), suivies par les crises partielles secondairement généralisées
(21,43%). Nous avons également enregistré 1 cas de syndrome de West, et 1 cas de crises
partielles, mais nous n’avons aucun cas de cas de myoclonie ni d’absence.

Par contre, d’autres auteurs (48-54) rapporterent une fréquence de I’épilepsie dans la
diplégie ne dépassant pas 15,7% et une fréquence plus élevée des crises partielles
secondairement généralisées (38, 51-54).

L’association de I'épilepsie a la diplégie spastique était considérée comme un
pronostic défavorable par la plupart des auteurs. M. Carlsson et collaborateurs (52) et W.
Kulak et collaborateurs (38) rapportaient que plus I’enfant avait un déficit cognitif plus il
avait de chance de développer une épilepsie.

Le traitement de premiére intention de I’épilepsie chez les IMC est le valproate de
sodium a I'exception du syndrome de West ou le vigabatrin donne de bons résultats. La
carbamazépine est indiquée dans les crises partielles (45). Dans notre série, le traitement de
I'épilepsie était a base de valproate de sodium en monothérapie dans 50% ou associé dans
7,14% a d’autres antiépileptiques (lamotrigine, Benzodiazépines, phénobarbital ou
vigabatrin). Le phénobarbital était utilisé dans 21,42 % des cas et la carbamazépine dans

14,28%.
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1-3. Signes orthopédiques :

La survenue d'anomalies orthopédiques est la conséquence du déséquilibre
musculaire qui engendre les rétractions puis les vices architecturaux (55).
Bien que la Iésion cérébrale soit fixe, la pathologie parait évolutive surtout au cours de la
premiere année de vie, le tableau clinique se compléte donc progressivement (56).
Amiel-Tison C. et collaborateurs (56) rapportérent un aspect typique de la diplégie

spastique a un an en I'absence d’intervention :

Pied en équin avec limitation de la dorsiflexion (angle supérieur a 90°).
e Flexion du genou (I’angle poplité est tres serré autour de 90°).
e Adduction et flexion de la cuisse sur le bassin donnant I’aspect en ciseau.
e Station assise en cyphose par bascule du bassin due au raccourcissement des
ischiojambiers.

La particularité du pied du diplégique est certainement I’extraordinaire fragilité des
articulations sous-astragaliennes qui tendent a devenir luxables, transformant les pieds
équins plus au moins varus en «faux pied-plat par Achille court». C’est a dire que la
manipulation qui vise a lutter contre I’équin doit étre vigilante pour ne pas mettre en danger
les articulations sous-jacentes. Il faut veiller a bien empaumer le calcanéum pour le
mobiliser sans avoir recours a la transmission des forces par I'intermédiaire de I'arriére-
pied. Il y a des situations ou la destruction est telle que I’arthrodése sous-astragalienne et
médio-tarsienne est le seul recours raisonnable pour éviter des douleurs d’appui. Avant
d’arriver a cet état, « le maintien du pied » rehaussé, peut conduire a des ortheses qui
devront bien slr étre moulées en correction (57). Dans notre série, les complications
orthopédiques étaient présentes chez 40% des malades faites de rétractions

musculotendineuses.
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1-4. Autres signes :

La fonction visuelle est cruciale pour le développement et peut étre compromise par
plusieurs conditions dont la prématurité. La leucomalacie périventriculaire est trés souvent
associée a des signes ophtalmologiques. Plus un prématuré a des signes ophtalmologiques,
plus il a de chances de développer une diplégie spastique (58), d’ou I'intérét d’un examen
ophtalmologique régulier chez ces enfants pour une prise en charge précoce. E. Fazzi et
collaborateurs (58) avaient rapporté que le strabisme était la plus fréquente des
manifestations ophtalmologiques de la diplégie spastique, rétrouvé dans 70% des cas. lls
rapportérent également que la fréquence des troubles visio-praxiques était sous—estimée.
Ces derniers ont le plus d’impact sur la vie courante de ces enfants et sont souvent a
I'origine des échecs scolaires.

D’autres auteurs (59, 60) avaient noté que les manifestations ophtalmologiques
étaient fréquentes dans la diplégie spastique avec une prédominance du strabisme. Dans
notre étude, des signes ophtalmologiques étaient présents dans 45% des cas avec une nette
prédominance du strabisme (83,3%).

Des troubles du langage étaient présents chez 60% de nos enfants et une
hypoacousie chez un enfant. Nous n’avons pas pu comparer ces résultats dans les limites de

notre recherche.

2- Examen clinigue :

Les manifestations cliniques de la diplégie spastiques sont (55) :
= La spasticité: c’est une hypertonie liée a I'atteinte du systeme pyramidal, c’est le
trouble moteur essentiel. Elle se définit comme une augmentation du reflexe d’étirement.
Cliniguement, la spasticité se recherche par la mobilisation passive rapide d’'un segment de

membre. Elle est responsable des troubles moteurs rencontrés dans la diplégie.
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Elle entraine, en effet, outre I'augmentation du reflexe d'étirement, une perte de controble
sélectif musculaire, une persistance des reflexes primitifs et un déséquilibre entre agonistes
et antagonistes. Deux hypotheses sont a I'origine de la spasticité :
> une augmentation de I'excitabilité des motoneurones sous l'influence de stimulus
venant du cerveau.
> uhe réponse monosynaptique supérieure a la normale.

= L’exagération des reflexes ostéotendineux, parfois un clonus.

= La diminution de la force musculaire est fréquente. Malheureusement, elle est
difficilement appréciable car masquée par la spasticité. Son importance varie selon les
groupes musculaires. Son évaluation est essentielle si un traitement chirurgical est envisagé.

= Les rétractions sont les conséquences directes du déséquilibre engendré par
I'association de la spasticité et de la faiblesse musculaire.

= Les troubles de I'équilibre touchent en premier |'équilibre postérieur. S'ils sont
importants, ils peuvent entrainer une marche genoux fléchis dans le seul but d'abaisser le
centre de gravité.
Toutes ces anomalies engendrant les troubles de la marche aboutissent a une
consommation énergétique expliquant la fatigabilité de ces enfants et la limitation de leur
périmetre de marche.

= Les troubles de la marche: ne sont pas tous dépendants du seul trouble de la
commande, mais également de conditions mécaniques particuliéres d'origine architecturale
ou positionnelle. Cette notion est importante a prendre en considération dans la
détermination d'une stratégie thérapeutique. La marche du diplégique spastique différe d'un
enfant a l'autre, d'un jour a l'autre chez le méme enfant et peut se modifier au cours de la
croissance. Il est cependant possible de décrire les caractéristiques communes a certains
types de marche. Rappelons qu'a l'attaque du pas, le genou est pratiquement en extension
et qu'il existe une petite flexion en début d'appui correspondant a une période

d'amortissement. En milieu d'appui, il passe en extension puis fléchit rapidement en fin de
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phase d'appui pour aboutir a une flexion de plus de 60° en début de phase oscillante
facilitant ainsi le passage du pas.
Il existe cing types de marche selon Rodda et Graham (55) (figure 11) :

» « True equinus » : La cheville est en flexion plantaire excessive avec un angle tibio-
tarsien toujours supérieur a 90°, le genou est en extension ou en léger recurvatum, la hanche
est étendue et le bassin est en position normale ou antéversée. La spasticité du triceps sural
est dominante.

» «Jump gait » : Le pied est en flexion plantaire excessive avec un angle tibio-tarsien
toujours supérieur a 90° (en particulier en fin d’appui). Les hanches et les genoux sont en
flexion excessive en fin de phase oscillante et pendant le début de la phase d’appui. Les
hanches et genoux peuvent s’étendre a des degrés variables en fin d’appui mais ne vont
jamais jusqu’a I’extension. Le bassin est en position normale ou antéversée avec une
hyperlordose lombaire.

> « Apparent equinus » : La cheville est normale, la hanche et le genou sont en flexion
excessive tout au long de la phase d’appui, le bassin est en position normale ou antéversée.

» « Crouch gait » : La cheville est en dorsiflexion excessive tout au long de la phase
d’appui, les genoux et les hanches sont en flexion excessive, le bassin est normal ou
antéversé. Le triceps sural est allongé et/ou faible, les ischio-jambiers et le psoas iliaque
sont spastiques et/ou contractés de facon dominante.

> « Asymetric gait » : La marche est asymétrique et différents niveaux d’anomalies
coexistent a droite et a gauche.

Dans notre série, le type de marche le plus fréquent était le « Jump gait » retrouvé chez
50% des enfants. Nous avons également retrouvé une microcranie chez 17,5% de nos
enfants, une dysmorphie faciale chez 7,5% et des taches café au lait chez un malade. Ces
résultats n'ont pas pu étre comparés a ceux de la littérature dans les limites de notre

recherche.
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Figure 11 : Classification de la marche du diplégique spastique selon Rodda et Graham (55)

3- Diagnostic paraclinigue :

3-1. L'imagerie cérébrale :

L’IRM permet non seulement de connaitre la nature des Iésions mais aussi le moment
de leur constitution. Elle était anormale chez 67% des diplégiques et les principales
anomalies retrouvées étaient (61) :

e Leucomalacie périventriculaire (LMPV), principale lésion responsable de la
diplégie spastique (60,97%).

e Porencephalie post hémorragique (7,31%).

e Anomalies congénitales types schizencephalie, pachygyrie, dysplasie corticale,
hydrocéphalie, coliocéphalie, hydranencéphalie, Dandy Walker (12,19%).

e Atteinte des noyaux gris centraux (2,43%).

e Ischémie sous corticale (2,43%).

e Les lésions restent inclassables dans (9,75%).
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Plusieurs auteurs rapporterent que chez les enfants avec diplégie spastique, la LMPV
était la plus fréquente, les autres anomalies étaient rares (62-65). Koeda T. et collaborateurs
(66) avaient rapporté un taux de 80% de LMPV chez les diplégiques et Shevell MI. et
collaborateurs (67) un taux de 18%, alors que Miller SP et collaborateurs (68) avaient un avis
contraire rapportant une association statistiquement non significative de la LMPV avec la
diplégie spastique.

Plusieurs études ont montré que les anomalies de I'IRM avaient une relation avec
I’age gestationnel (33, 63, 69, 70). Ainsi, les LMPV et les porencéphalies sont fréquentes
chez les prématurés. Dans notre série, I'imagerie cérébrale était normale dans 42,85% des
cas et la principale lésion était I’atrophie cortico-sous-corticale.

L’échographie transfontanellaire (ETF) est I’examen de dépistage de choix chez les
houveau-nés prématurés, car elle explore parfaitement les régions ventriculaires et
périventriculaires. Elle doit étre systématique chez les prématurés d’age gestationnel
inférieur ou égal a 32 semaines d’aménorrhée (SA) et pratiquée entre la 2eme et la 6&me
semaine de vie (39). Chez le nouveau-né a terme, 'ETF apporte beaucoup moins de
précisions et ceci pour plusieurs raisons :

> Les lésions sont plutdt cortico-sous-corticales, donc périphériques et de ce fait mal
vues par la fenétre transfontanellaire.

> Le tissu cérébral est plus dense, la nécrose est moins grossiérement visible (moins
destructrice que chez le prématuré).

Aucun de nos enfants n’a bénéficié d’une ETF.

3-2. Examens ophtalmologiques :

Généralement, une surveillance clinique des capacités oculomotrices et du champ
visuel pendant les deux premiéres années de vie est nécessaire. Cela permettra a cet age

d’arriver a une certitude diagnostique et de pouvoir proposer une thérapeutique.
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L’examen a 4 semaines de vie comprendra I’étude de la poursuite horizontale d’un
visage, celle du nystagmus optocinétique monoculaire et binoculaire et celle du champ
visuel. Cet examen sera répété a 6 mois, en y ajoutant I'étude de la poursuite oculaire
verticale d’un visage. A 18 mois, nous remplacerons I’étude de la poursuite du visage par
celle d’une pendule. A 2 ans, quand les examens successifs auront montré des anomalies
persistantes de la poursuite, des réponses nystagmiques ou du champ visuel, nous
pratiquerons un enregistrement oculographique et nous pourrions commencer la
rééducation oculomotrice (59).

Dans notre série, le fond d’eeil (FO) pratiqué chez 12 de nos enfants (30%) s’est révélé
normal chez tous. Le potentiel évoqué visuel (PEV) réalisé chez un enfant a montré une

heuropathie démyélinisante.

3-3. Electroencéphalogramme :

W. Kulak et collaborateurs (38) ont rapporté que I'EEG était anormal chez 94,1% des
diplégiques épileptiques ou non et qu’il était anormal chez 100% des diplégiques
épileptiques. L’EEG réalisé chez 3 enfants de notre série s’est révélé normal. Ce résultat

contradictoire peut s’expliquer par la faiblesse de I’échantillon.

VI. PROFIL THERAPEUTIQUE :

La diplégie spastique comme les autres formes d’IMC ne peut étre absorbée que dans
sa totalité et dans la complexité de ses composantes médicales, psychologiques, familiales
et éducatives. Chacun a son réle a jouer a un moment donné, une corrélation étroite des
actions est toujours nécessaire (figures 12 et 13).

Compte tenu de la diversité des problémes, une consultation multidisciplinaire est

souhaitable car elle permet de confronter le point de vue de I'ensemble des intervenants et
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de mieux cerner la globalité de I'enfant (55). Sur le plan médical, la marche de I'enfant
diplégique spastique est coliteuse en énergie, peu fonctionnelle et inesthétique.

La décision thérapeutique doit définir précisément les buts attendus qui sont de
trois ordres (55) :

e Prévenir les dégradations qui surviendront en I'absence de thérapeutique (aggravation
de la flexion de genou avec conflit fémoro-patellaire, aggravation de la déformation des
pieds rendant I'appui douloureux, accentuation de I'hyperlordose et
diminution des possibilités fonctionnelles...).

e Améliorer la fonction (suppression des aides de marche, augmentation du périmetre
de marche).

e Améliorer I'apparence, but également important facilitant la vie sociale.

Il existe deux types de lésions (71), les Iésions primaires causées par la lésion cérébrale et
qui doivent étre prise en charge le plus précocement possible pour éviter I'apparition de
lésion secondaires (figure 13). Parmi les lésions primaires, la spasticité est la plus
importante. Sa maitrise précoce est l’'une des clés de I'efficacité du traitement des troubles
moteurs de I’enfant diplégique spastique (71). Il s’agit de gérer tres tot les anomalies
primaires afin d’éviter la survenue de complications et de limiter le développement de
mécanismes de compensations. Au cours de la croissance, la spasticité va constituer un
facteur important de déséquilibre associé a la faiblesse, au défaut de contrble, et créer une
cascade d’autres anomalies secondaires (rétractions, déformations osseuses) obligeant
I'enfant a se réorganiser (mécanismes de compensation) pour maintenir une certaine
capacité fonctionnelle (71).

Les moyens thérapeutiques sont nombreux et souvent employés en synergie. lls
comprennent la kinésithérapie, les moyens de maintien avec les orthéses, les traitements

médicamenteux et chirurgicaux (55).
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Figure 12 : Approche globale de la prise en charge de I’enfant diplégigue spastique
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Figure 13 : Conséguences des lésions cérébrales précoces
sur les grandes fonctions

Le role de la kinésithérapie parait essentiel bien qu'aucun travail scientifique
irréfutable n'ait prouvé son efficacité (55). Elle apporte une aide quotidienne a la prise en
charge de ces enfants, faisant prendre conscience aux parents de leurs problémes, favorisant
I'apprentissage fonctionnel et prévenant la survenue de rétractions. Elle permet dans tous les

cas un suivi régulier de l'enfant, apprécie son évolution et guette la survenue d'une
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dégradation. La kinésithérapie n'est qu'un outil et ne doit pas devenir le centre des
préoccupations. Il importe de mettre en balance ses effets positifs et son possible
retentissement sur la vie de l'enfant et de sa famille. Il importe également d'en évaluer
objectivement les résultats (55). Dans notre série, tous nos enfants étaient sous rééducation
motrice.

Les orthéses et moyens de maintien permettent de faciliter la fonction, d'éviter la
dégradation, de participer au gain de certaines amplitudes articulaires et de faciliter la
reprise de la marche en postopératoire (55). Il existe plusieurs types d’appareillage en
fonction de I'objectif thérapeutique (figure 14). L’appareillage ne peut exister que comme un
des éléments de la rééducation globale et inclus dans une participation familiale. Dans notre
série, aucun enfant n’a bénéficié d’un appareillage faute de moyens et de contribution

d’associations pour handicapés.

Figure 14 : Exemple d’orthése aprés chirurgie (72)
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La majorité des médicaments a une action d'inhibition de la libération des
neurotransmetteurs excitants des faisceaux afférents. Ils agissent par une action sur les
récepteurs GABA, ils ont donc une action présynaptique (55).

Le diazépam a une action myorelaxante en agissant sur les récepteurs GABA alpha et
une action sédative au niveau du systéme nerveux central.

Le bacloféne agit sur les récepteurs GABA béta. A trop forte dose par voie orale, il
diminue la vigilance. Depuis quelques années, son utilisation par voie intrathécale se
développe. La voie intrathécale utilisée depuis 1984 est efficace sur la spasticité mais le
taux de complications locales reste relativement important et mal supporté par les patients
(73, 74). Elle présente I'avantage d'une action plus directe sur le site des neurotransmetteurs
et d'une moindre dose délivrée évitant ainsi les effets généraux. Malheureusement, elle reste
colteuse et contraignante (74).

Le dantroléne a une action directe sur le muscle squelettique en inhibant la libération
de l'ion calcium du sarcoplasme. Il a une action sur le couple excitation-contraction. Il peut
étre hépatotoxique.

La toxine botulique permet une véritable neurectomie chimique. Elle agit au niveau
de la plaque motrice en inhibant temporairement toute possibilité de transmission. Son
action est locale et aboutit a une paralysie temporaire du muscle injecté permettant d'en
limiter l'action nocive, de renforcer les antagonistes et de gagner sur les amplitudes
articulaires (55). Il est aujourd’hui clairement établi que les injections de toxine botulique
contribuent a améliorer les possibilités de déambulation des enfants diplégiques, retardent
I’apparition de rétractions fixées et contribuent a un plus grand confort dans les soins de
nursing (75). L'utilisation de la toxine botulinique dans le traitement de la spasticité en
Europe est établie, mais elle n’est pas encore standardisée. Des études récentes ont montré
son intérét dans les spasticités des extrémités (76-79). Le régime d’administration de la
toxine botulinique est fonction de I'dge de I'enfant et du nombre des muscles visés. Les

injections sont administrées a I|'aide des techniques classiques de localisation
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neurophysiologique (77, 80). La toxine botulinique a montré son efficacité dans le traitement
des pieds équins dans 50 a 61% des cas (81, 82). En 1998, la toxine botulinique a eu ’AMM
en France pour le traitement des pieds équins spastiques. Des études récentes ont montré
que les injections sont interrompues chez prés de 75% des enfants pour différentes raisons
dont la formation des anticorps et de la fibrose musculaire (83, 84). Des études sont en
cours pour préciser le rythme d’administration de la toxine.

Les injections d’agents neurolytiques tels que les solutions d’alcool ou de phénol ont
toujours une place de choix (71). lls sont disponibles et d’usage plus ou moins facile.
Dans notre série, aucun enfant n’a bénéficié de thérapeutique médicamenteuse faute de
moyens et/ou d’accessibilité.

Le traitement chirurgical est un des moyens thérapeutiques utilisés pour corriger
les déformations orthopédiques (figure 15 et 16). Certains principes généraux sont
communs a cette chirurgie, qu’elle soit réalisée chez I’enfant marchant ou grabataire. Mais,
c’est surtout dans la correction des troubles de la marche que s’inscrivent les progrés de ces
derniéres années (71). Il était jusqu’alors classique, souvent par prudence, de pratiquer des
gestes chirurgicaux localisés qui ne donnaient que des résultats partiels et nécessitaient des
compléments de chirurgie plusieurs mois ou plusieurs années plus tard. Actuellement, la
stratégie thérapeutique consiste au contraire a corriger toutes les déformations en un seul
temps opératoire (57). La chirurgie vient en complément des traitements conservateurs
quand ils deviennent inefficaces. Il existe 3 types de chirurgie: nerveuse, musculo-
tendineuse et osseuse (55). La décision chirurgicale doit étre le fruit d’une réflexion
pluridisciplinaire entre les divers thérapeutes, I’enfant et sa famille. Le traitement chirurgical
doit étre suivi par une rééducation postopératoire spécialisée pérennisant les résultats
obtenus apres l'intervention. L’évaluation de ces résultats est indispensable pour préciser et
affiner nos indications (55,71). Dans notre série, le traitement chirurgical n’a été indiqué

chez aucun enfant.
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Figure 15 : Exemple de chirurgie osseuse : autogreffe iliaque (72)
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Figure16 : Différents sites de la chirurgie musculotendineuse (72)
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A coté des activités classiques d’autonomisation dans la vie quotidienne,
I'ergothérapie, spécialement chez I’ancien prématuré, a un but d’éducation thérapeutique
du geste des membres supérieurs et son transfert vers une activité réellement fonctionnelle
qui se confond bien souvent avec la rééducation d’une dyspraxie. En ergothérapie, il semble
important de reprendre les acquisitions optomotrices de I’enfant dans ses activités pour
I’lamener a les utiliser de maniere moins stéréotypée. Le thérapeute recherche la mobilité du
regard mais I’enfant n’est pas maintenu dans une mentonniére.

Le contréle du mouvement passe par une intégration des informations
extéroceptives, proprioceptives et kinesthésiques, et les conséquences sensorielles du
mouvement jouent un role important dans son controle. Cet aspect qui est en partie
inexploitable par ces enfants est indispensable pour la maitrise du corps et la conscience de
soi d’oll la nécessité d’inscrire les aspects dynamiques de la vie psychique et les spécificités
du fonctionnement cognitif dans des prises en charge pluridisciplinaires orientées vers un
étayage des enveloppes sensorielles (85). Les éducatrices des jeunes enfants, les
enseignants spécialisés font partie de I'équipe. La famille a une part active dans le choix de
la prise en charge de l'enfant, aucun projet n'étant possible sans son aval. Il faut éviter que
les parents (famille) tombent dans 2 erreurs : la surprotection qui peut nuire a lI'autonomie
de I'enfant et a l'inverse, I'abandon affectif et /ou thérapeutique (86).

Dans notre contexte, les centres multidisciplinaires pour enfants handicapés sont
rarissimes. Seulement un enfant de notre série a bénéficié d’une consultation chez le
pédopsychiatre et 20% des enfants en age scolaire étaient admis dans des écoles intégrées.

La prévention des complications orthopédiques comporte 3 volets :

> Ne pas tolérer des postures non fonctionnelles pendant la période aigue post-natale,
postures qui pourront déformer définitivement un squelette et des articulations malléables.
> Ne pas tolérer la privation prolongée des stimulations diverses sur un jeune cerveau

en voie de développement.
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> Ne pas abandonner la famille, livrée a elle-méme, sans continuité dans le soutien, au

moment ou celui-ci est le plus nécessaire.

VIl- PROFIL EVOLUTIF :

Au cours de la premiére année de la vie, la prise en charge thérapeutique est
progressivement renforcée, la vie familiale se structure autour des besoins de I’enfant. C’est
relativement facile dans les villes, il faut soit trouver un lieu thérapeutique adéquat soit
organiser les soins a domicile. Le lieu de vie sera soit la maison familiale, soit la créche (87).
C’est plus difficile dans les campagnes éloignées en raison des transports colteux et
fatigants. C’est le cas de 45% de nos enfants qui sont d’origine rurale ou périurbaine. D’autre
part, un lieu thérapeutique adéquat est rare dans notre contexte.

La deuxiéme année est angoissante psychologiquement pour deux raisons
essentiellement. La premiére est la prise de conscience par la famille de la gravité de la
pathologie, lorsque les espoirs de la marche s’éloignent. La deuxiéme, corollaire de la
premiere, est I'inquiétude d’avoir a trouver des solutions pour la suite, lorsque les espoirs de
I’école maternelle a 3 ans s’éloignent aussi. Souvent les créches acceptent les enfants pour
une année supplémentaire, le temps de trouver une structure d’accueil satisfaisante, ou une
intégration en maternelle dans des conditions plus favorables (87).

En pratique, entre 3 et 4 ans, 2 orientations vont se dessiner : soit I'’enfant est un
polyhandicapé grave pour lequel il faudra trouver des lieux de vie et de soins adaptés aux
déficits prédominants (soins a domicile, externat, internat) ; soit ’enfant est géné de facon
prédominante par les troubles moteurs, et il faudra trouver des solutions pour que sa
scolarité puisse se dérouler en milieu scolaire ordinaire (87). Dans notre contexte, vue
I’absence de structures spécialisées dans la prise en charge des malades handicapés, deux
orientations sont possibles : soit la famille s’engage a se déplacer vers un centre hospitalier

pour un suivi, soit la famille perd espoir et arréte tout suivi. Le taux des enfants perdus de
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vue dans notre étude a dépassé la moitié (52,5%), ce qui explique I'absence d’une vraie
politique d’orientation et de prise en charge des enfants handicapés.

C’est a la période de I'adolescence que se concrétisent espoirs et déceptions en
matiére d’insertion dans le monde des valides. Les risques rétractiles s’éloignent mais ne
disparaissent pas, les espoirs d’acquisitions motrices nouvelles s’estompent. La
kinésithérapie d’entretien doit étre modulée. La prescription doit étre adaptée aux besoins
réels autant sur le plan quantitatif que qualitatif. A I'opposé, il y a des situations ou la
marche est a la limite de I'exploit sportif et reste de ce fait peu exploitée dans la vie
quotidienne (87).

G. Blennow et collaborateurs (88) rapporterent que les connaissances sur I’évolution de la
diplégie spastique étaient maigres et qu’il y avait un manque d’informations, de
communications et de transition de la pédiatrie vers les services adultes.

Dans notre série, nous avons noté une amélioration chez plus de la moitié des

enfants suivis (52,63%), un état stationnaire chez 15,79% et une aggravation chez 15,79%.
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La diplégie spastique est une forme d’IMC de plus en plus fréquente, de diagnostic
clinique. Cette fréquence croissante s’explique par I'amélioration de la survie des grands
prématurés dans les pays développés et par des conditions sanitaires défavorables dans les
pays en voie de développement dont le Maroc. Dans notre contexte, la prématurité arrive en
troisieme position apres la souffrance néonatale et les grossesses non suivies. Ceci met
I’accent encore une fois sur I'intérét de la prévention qui passe par le suivi des grossesses, la
médicalisation de I'accouchement et I’amélioration des conditions de prise en charge des
nouveau-nés souffrants qui restent encore insuffisantes dans notre contexte. Une prise en
charge précoce et multidisciplinaire est le seul garant d’une bonne réhabilitation motrice.
Dans la région de Marrakech, cette approche multidisciplinaire trouve encore des difficultés
du fait de I'absence des centres multidisciplinaires et spécialisés dans la prise en charge, le
suivi et I'orientation des enfants handicapés. Ainsi, beaucoup d’efforts sont a déployer dans

ce sens pour un bon accompagnement des familles et de leurs enfants.
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Fiche d’exploitation : diplégie spastique

Identité :

< Grossesse actuﬁ :
Suivie : Oui

Hémorragie génitale : Ouilj Non|:|

Infection génitale ou urinaire ay 3" trimestre : ouil ] Non ]
HTA gravidique : Oui Non
Corticothérapie (si prématurité) : Oui |:| NonD

< Accouchement :
Voie : Basse D Césarienne D Instrumentslz|
Sioui, lequel? :..................

Traumatisme obstétrical : Oui|:| Non D
Siouilequel ? @i
SFA: oui[] Non[]

Apgar :............
Réanimation : OuD NonD
Si oui, pendant combien de temps ? :..................
< Nné, nss, enfant :
Poids de naissance :............. Taille :.......... PC:.oooii.
Infection néonatale : Oui[_] Non[_]

Ictére néonatal : Oui[_] Non[_]

Détresse respiratoire néonatale : _ Oui |:| Non []
Convulsion fébrile : Oui[] Non[_]

Epilepsie : Ouil_] Non[_]

< Examen général : Poids (DS) :.......... Taille (DS) :.........
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< Examen neurologique :
v' Tonus: Hypertonie|:| Hypotonie|:|

Généralisée [l Généralisée D Axiale[]
Prédomine aux M§:| Prédomine aux M
Prédomine aux MI[_] Prédomine aux M[_]

v’ Force musculaire :

v Réflexes : Vifs Abolis|:| Normaux|:|

v Audition : Hypoacousie[ ] Autres[ ] f...coocoooiiiiiiiiieienn,

v Vision : Strabisme[ ] Autres[ .. ooiiiiiiii e

v’ Epilepsie : Ou|:| No

Sioui : Partiellelj Généraliséelj secondairement généralisée |:|
Lennox Gastaut |:| Sd de West |:| CTCG Absence|:|
Ep. Myoclonique|:| Ep. Paroxysmes rolandique
« Examen ostéo-articulaire :

Lo T =1 i - 1o 3 1
L T =Y {0 4 = 10 o
o AU S ittt it et e e ettt et et e e e e e e e et e e e e e e e e e e a e e e e e e e e e e e e

< Examen dermatologique :
o Taches cutanées : Oui[_] N0n|:|
Si oui;_—‘Café au lait[] Achromique|:|

0 Angiome:OuiD Non

Traitement :
% Rééducation : MotriceD Orthophoniste |:|
PEC psychologigue de I'enfant et la famille|:|
Ecole intégréeﬁ
PEC des rétractions en consultation annuelle de chirurgie pédiatrique |:|
PEC de I'épilepsie]
Autres PEC : Constipation] ] Enurésie[ ] RGO[]

R

X3

*

RS
5

3

*

e

*

RS
5

Evolution :
Perdus de vue[ ]
Amélioration| |
Si oui : Acquisition de la marche|:| Autonomie dans la familldj
Autonomie a I'extérieur] | Equilibre de I'épilepsie[ ]
Correction du strabismeD Troubles sphinctériens|:|

K3
<
RS
£

B

» Etat stationnaire |:|
»  Aggravation| ]
Déces

B3

RS
<
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RESUME :

La diplégie spastique est I'une des formes les plus fréquentes d’infirmité motrice
cérébrale, elle se caractérise par une atteinte prédominante des membres inférieurs.
Pour mieux approcher ce handicap a Marrakech, nous avons réalisé un travail rétrospectif
portant sur 40 enfants suivis en consultation pour diplégie spastique, au service de Pédiatrie
A du CHU Mohamed VI, sur une période allant d’AolGt 2003 a Décembre 2007. Dans cette
série, la diplégie spastique ne représentait que 9,55% des infirmités motrices cérébrales. La
souffrance néonatale, la grossesse non suivie et la prématurité constituaient les principaux
facteurs de risque. L’age moyen de nos patients était de 7 ans, le sexe ratio était de 1,3 et
presque la moitié de nos enfants était d’origine rurale ou périurbaine.
L’épilepsie n’était présente que dans 35% des cas avec prédominance des crises
généralisées. Le strabisme représentait I’anomalie ophtalmologique la plus fréquente.
L’examen clinique a retrouvé des complications orthopédiques chez 40% de nos enfants
pouvant s’expliquer par un retard diagnostic et de prise en charge. L'imagerie cérébrale a été
réalisée dans 35% cas. Les résultats de I'imagerie étaient dominés par I’atrophie cortico-sous
corticale : 35,71%. Tous nos enfants ont été mis sous rééducation motrice. Le suivi n’a
concerné que 47,5% des enfants dont I’amélioration clinique était importante (52,63%). La
diplégie spastique est une situation pourvoyeuse de complications notamment
ostéoarticulaires invalidantes d’ou [l'intérét d’une prise en charge précoce et
multidisciplinaire. Vu le manque de moyens dans notre contexte, la prévention reste la

meilleure solution.
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ABSTRACT

The spastic diplegia is one of the most frequent forms of cerebral palsy; it is
characterized by a prevalent attack of the lower extremities. For a better approaching of this
handicap in Marrakech, we have realized a retrospective work on fourty children followed for
spastic diplegia in the pediatric service A in CHU Mohammed VI, over a period from August
2003 to December 2007. In this study, the spastic diplegia encountered was only 9,55% for
the cerebral palsy. The neonatal suffering, the none followed pregnancy and prematurity has
been the major risk factors. The average age of our patients was 7 years, the sex ratio was
1,3 and almost half of our children were of rural origin or suburns.

The epilepsy was encountered only in 35% of the children with predominance of the
generalized crises. Strabismus represented the most frequent ophthalmologic anomaly. The
clinical examination has found out orthopedic complication in 40% of our children; which can
be explained by a delay diagnostic and of a lack of treatment. The cerebral imagery was
carried out in 35% cases delay and the results of the imagery were dominated by the “atrophy
cortico sous cortical”: 35, 71%.

All our children were subjected to a motrice re-education. The follow up was concerning only
47,5% of the children whose clinical improvement was important (52,63%).

The spastic diplegia is a susceptible situation of disabling complications specially ostéo-
articular, which requires an early multidisciplinary interest. In our case, because of the lack

of means, the prevention remains the best solution.
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