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Introduction

Les 1ésions médullaires sont des atteintes du systéme nerveux central au niveau de la moelle
épiniere. Leurs étiologies sont diverses traumatiques ou non, évolutives ou non, les
présentations cliniques sont aussi diverses, en fonction du niveau neurologique et du caractére
complet ou incomplet de la l1ésion ; les complications spécifiques sont nombreuses.

Chez I’adulte, les modalités de suivi sont bien définies. Des recommandations de 2007 de
I’HAS sont disponibles, vous trouverez le schéma récapitulatif en Annexe 1. Apreés la prise en
charge initiale dans un centre de MPR spécialisé, le suivi est coordonné par un médecin MPR
pour 1’aspect rééducatif, puis pour la réadaptation c’est-a-dire 1’adaptation de 1’environnement
et la compensation de certaines déficiences (exemples : mise en place d’auto sondages
intermittents propres, d’un fauteuil roulant manuel...). Le suivi se fait en coopération avec le
médecin traitant et dans le contexte d’une multidisciplinarité d’expertise avec des spécialistes
d’organes urologues, orthopédistes, neuro chirurgiens, plasticiens formés a la spécificité de
ces patients. Contrairement aux adultes et aux adolescents a partir de 14 ans, les jeunes
enfants présentant une lésion médullaire acquise sont peu pris en charge dans les centres de
références spinaux.

Chez I’enfant, la prise en charge en MPR nécessite un regard spécifique sur sa croissance tant
staturo pondérale que scolaire et psychologique, d’ou [D’existence d’unités de MPR
pédiatriques polyvalentes séparées des circuits adultes.

Dans ce contexte, nous nous sommes posées la question de la prise en charge spécifique de
ces enfants. Nous avons donc réalisé une revue de cas dans le centre de référence spinal
nantais puis une analyse de la littérature centrée sur les complications spécifiques présentées
par I’enfant blessé médullaire apres la phase aigiie.

L’objectif de ce travail était de mettre en exergue la spécificité de la 1€sion médullaire de
I’enfant et d’en déduire des recommandations de suivi spécifique en fonction des
complications qu’ils peuvent présenter, en lien avec la 1ésion médullaire et son impact sur leur
croissance.



1. Méthode

Ont été inclus les dossiers de personnes ayant eu une lésion médullaire avant la puberté,
suivies dans le centre de référence spinal de Nantes. L’origine de la Iésion devait étre
traumatique (accident de la voie publique, chirurgie, accident de naissance, chute, sport...) ou
infectieuse.

N’étaient pas inclus les dossiers de personnes dont la lésion médullaire était d’étiologie
cancéreuse ou congénitale. En effet, les dysraphismes fermés ou ouverts sont d’un mécanisme
différent et I’évolution des 1ésions médullaires d’origine oncologique peut étre dépendante de
I’agressivité de la tumeur.

Les cas retrouvés ont été révisés dans leur entiereté, dossiers papiers et informatiques, et ont
été extraits des données :

- Démographiques : date de naissance, age a la survenue de la 1ésion médullaire, sexe
masculin ou féminin, type de lésion, niveau neurologique, début du suivi dans le
centre de référence nantais ;

Ainsi que des données sur les complications et le suivi dans cette population :

- Vésico sphinctérien : mode mictionnel et évolution de celui-ci, age de ’apprentissage
des auto sondages intermittents propres, traitement pharmacologique, traitement
chirurgical, complications lithiasiques, programme de gestion du transit ;

- Orthopédique : Déformation rachidienne, prise en charge orthopédique ou
chirurgicale, complication des prises en charge, fractures spontanées, dysplasie de
hanche, para ostéo arthropathie neurogene ;

- Spasticité : prise en charge médicamenteuse ou chirurgicale ;

- Cutané : escarre, prise en charge, age a 1’apparition de la premiere escarre, présence de
facteur favorisant ;

- Site traumatique : cavité syringomyélique, prise en charge, Charcot spine ;
- Allergie au latex ;

- Thrombo embolique.

Le choix des données extraites des dossiers est en accord avec les grandes études
IR PR . 12 s 1: 2 s . . . . P .
épidémiologiques’,”,” réalisées sur les lésions médullaires dans la population pédiatrique.
L’anonymat des patients a été préservée.



2. Résultats

2.1 Présentation individuelle des cas

En Annexe 2 vous trouverez les 12 cas présentés individuellement.

2.2. Analyse des résultats

2.2.1 Sur le plan démographique :

Age ala .
survenue Sexe Etiologies SCIWOR vaeaP Grade AIS Age en
.. A neurologique 2018
de la lésion

1 5 ans Masculin Traumatique Oui T2 A 26 ans
AVP

2 2 ans 6 mois = Féminin Traumatique Oui T12 A 17 ans
AVP

3 2 ans 9 mois = Masculin =~ Traumatique Oui T1 A 30 ans
AVP

4 4 ans 9 mois = Masculin =~ Traumatique Oui T8 A 22 ans
AVP

5 2 ans 10 Masculin  Traumatique Oui C8 A 23 ans
mois AVP

6 10 ans Féminin Traumatique Non T8 A flasque 21 ans

7 8 ans Masculin Encéphalo Non C3 A flasque 15 ans

myélite
8 12 ans Féminin Myélite Non Tl A 33 ans
parasitaire
9 0 jour Féminin Traumatique Oui T4 A 69 ans
accouchement

10 4 ans Féminin Traumatique Non T2 A 38 ans
Chute

11 | 2 ans 6 mois  Féminin Traumatique Oui T10 A 39 ans
AVP

12 | Sans Masculin =~ Traumatique Inconnu TS A 45 ans

Tracteur

Tableau 1 : Données épidémiologiques extraites de la revue de cas

Nous avons recensé 12 personnes, ayant eu une blessure médullaire avant la puberté, suivies
dans le centre de référence spinal a Nantes. L’age au moment de la 1ésion allait de la
naissance a 12ans. Leur age en 2018 est en moyenne de 31,5ans (de 15 a 69ans). Sept
personnes ont une lésion médullaire sans anomalie radiologique (SCIWORA : Spinal Cord
Injury Without Radiologic Abnormality), nous développerons sa définition dans la discussion.



Le ratio homme femme est a 1 avec 6 garcons et 6 filles.

Les 12 personnes présentent une lésion complete AIS A. Dix personnes présentent une
paraplégie, deux une tétraplégie. La 1ésion est spastique pour 10, flasque pour 2.

Les étiologies sont principalement traumatiques, 10 personnes sur 12, avec une majorité
d’accident de la voie publique (6/12). Les deux autres étiologies retrouvées sont infectieuses.

2.2.2 Sur le plan vésico sphinctérien :

. Mode Age
Mode mictionnel . L. . . . . . e
.. Mode mictionnel évolution mictionnel acquisition
initial
2018 sondages
1H HSIP ASIP ASIP Inconnu
2F -2 a6 ans : HSIP
HSIP - 6 a 14ans : ASIP le jour HSIP la nuit ASIP 6 ans
- ASIP
3H -4 229 ans : Mictions réflexes e
.. . . Miction électro
Mictions réflexes = (percussion) induite 29 ans
) - Mictions électro induites (Brindley)
4H 1 année : - 527 ans mictions réflexes
- sonde a demeure - 7a 9 ans : HSIP
- cathet.er sus -9 allans : ASIP et sonde a demeure ASIP 9 ans
pubien nocturne
- mictions par - 11ans ASIP
percussion
SH Mictions réflexes -2 a 10 ans : mictions réflexes ASIP 10 ans
- ASIP
6F ASIP Inconnu
7H HSIP HSIP
8F - HSIP
.. -12 a 15 ans ASIP o
HSIP,JI[] MICONS |55 18 ans HSIP (post arthrodése) | M‘Ct.loc‘l]s. 12 ans
réflexes 18420 ans ASIP électro induites
- mictions électro induites (Brindley)
9F - de la naissance a 45 ans : mictions ASIP couchée
Micti “l réflexes (percussion) — depuis ses 45 ans : Poussées 45
Eition! HEEEs ASIP au lit ; poussées abdominales sur les abdominales ans
toilettes (section racines sacrées) assise
10F Inconnu ASIP Inconnu
11F Inconnu ASIP Inconnu
12 F Pressions -5 a 34 ans : miction par crédé
abdominales - ASIP ASIP 34 ans

Tableau 2 : Evolution des modes mictionnels de la lésion a 2018 ; ASIP auto sondages intermittents
propres, HSIP hétéro sondages intermittents propres ; H homme F femme ;

En 2018, 10 sur les 12 personnes ont comme mode mictionnel les sondages intermittents
propres et 9 sont autonomes pour leur réalisation. La personne aux hétéro sondages
intermittents propres est un adolescent présentant une tétraplégie C3 AIS A. Les deux autres



personnes disposent d’un neurostimulateur des racines sacrées de type Brindley et ont donc
des mictions électro induites.

Six personnes ont initialement eu des mictions a haute pression, par Crédé ou réflexe. En ce
qui concerne 1’age d’apprentissage des auto sondages intermittents propres, les données sur le
prise en charge initiale ne sont pas disponibles pour 4 des patients. Il est a noter que plusieurs
personnes ont débutées les sondages de maniere tardive entre 29 et 45 ans. Un patient a acquis
cette technique avant la mise en place d’un neurostimulateur des racines sacrées. De ses 4 a
ses 29 ans, celui-ci avait des mictions réflexes via un étui pénien. Une autre personne a acquis
la technique a 34 ans, elle avait comme mode mictionnel antérieur des mictions par Crédé, le
patient a dii changer de mode mictionnel suite a la constatation de résidus post mictionnels.
La dernicre patiente avait comme mode mictionnel antérieur des mictions réflexes, sa vessie
est devenue aréflective a la suite d’une section des racines sacrées au cours d’une arthrodése
vertébrale par voie postérieure.

Chirurgies urologiques

Neuro urologiques spécifiques

Complications lithiasique

Complications

1 T
- 19 ans : ablation lithiase endo
vésicale sous AG
- 24 ans : lithotritie endo vésicale
2 _ 14 ans: cystectomie
entérocystoplastie d’agrandissement, = - 15 ans : ablation de lithiases
cystostomie continente de type vésicales sous cystoscopie
Mitrofanoff
3 .
- 29 ans : neurostimulateur des
racines sacrées de type Brindley
4 . . - 12 ans : ablation de lithiases
- 7 ans : détrusorotomie L . . L.
p . vésicales par taille vésicale - 9 ans : deux épisodes de
- 10 ans : entérocystoplastie . e . o
, . . - 14 ans : ablation de lithiases perforations vésicales avec
d’agrandissement, cystostomie ‘o . P L
. . vésicales sous cystoscopie péritonite ayant nécessité une
continente de type Mitrofanoff . oy .
-20 et 21 ans : ablation de lithiases = laparotomie pour lavage
vésicales par lithotritie
5 - 17 ans : perforation
. . . . d’entérocystoplastie,
- 10 ans : cystostomie continente de - 18 ans : ablation de lithiases yStop
. . . .. laparotomie pour lavage
type Mitrofanoff vésicales par lithotritie ] .
. . . - 20 ans : perforation
- 17 ans : entérocystoplastie - 20 ans : extraction de mucus endo . . .
, . . . entérocystoplastie, drainage
d’agrandissement vésical sous scopie, lavages ! .
.. L percutanée sous scopie
vésicaux réguliers ) .
- 22 ans : perforation
entérocystoplastie
7 < .
- 14 ans : uretero rénoscopie souple
pour ablation de lithiases rénales
8 | -20ans : neurostimulateur des
racines sacrées de type Brindley
12 - 18 ans : retrait du sphincter

- 15 ans : sphincter artificiel

- 19 ans : cystoplastie
d’agrandissement par patch vésical
d’iléon (Clam)

artificiel — érosion urétrale
- 19ans : perforation de la
plastie, laparotomie pour
drainage lavage
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Tableau 3 : Récapitulatif des chirurgies urologiques et leurs complications

Deux personnes ont des mictions électro induites a la suite de la mise en place d’un
neurostimulateur des racines sacrées de type Brindley, la pose a eu lieu aux ages de 20 et 29
ans. Trois personnes se sondent via une cystostomie continente de type Mitrofanoff. En ce qui
concerne ces cing chirurgies, aucune complication post opératoire n’a été retrouvée a la
lecture des dossiers.

Quatre personnes ont eu un agrandissement vésical, elles avaient toutes un tableau spastique.
Sur les quatre, trois avaient initialement un mode mictionnel a haute pression. Trois personnes
ont présenté au maximum dans les deux ans suivant la chirurgie des perforations
d’entérocystoplastie ayant nécessité une prise en charge chirurgicale. Le cas n°5 a notamment
présenté trois perforations d’entérocystoplastie ayant entrainé des péritonites, dans les suites
la production de mucus dans la néo vessie a nécessité une prise en charge par drainages
multiples au bloc, lavages vésicaux. Des recrudescences de spasticité avec hyper réflexie
autonome permettent le diagnostic, la situation met donc en danger le pronostic fonctionnel et
vital du patient ; une dérivation urinaire non continente des urines ou une reprise complete de
I’entérocystoplastie sont envisagées en octobre 2018.

Cinq personnes ont eu une prise en charge chirurgicale pour des complications lithiasiques,
avec en tout 10 gestes.

2.2.3 Sur le plan orthopédique :

Rachis
Scoliose = Chirurgie Reprise chirurgicale
Arthrodese vertébrale Age  Cobb
1 v Voie postérieure T3-L3 15 65 - 16 ans : extension au sacrum
- 19 ans : déplacement du matériel : retrait du
matériel distal puis ré instrumentation
- 24 ans : fracture des tiges : retrait du matériel
puis temps antérieur avant ré instrumentation
postérieure
2 4 2 temps antérieurs : 14 >90 - 15 ans: sepsis : retrait puis ré instrumentation
libération épiphysiodése de T3-iliaque
C3al4)
Voie postérieure T3-S1
3 v 52
4 v 50/38
5 v Voie postérieure C5-S1 14 | 40 - 17 ans : bursite : retrait de la plaque sacrée
Associé a une cure de gauche
syrinx - 18 ans : idem a droite
6 Vv Voie postérieure T3-S1 14 45
7 v 30
8§ v Voie postérieure T5-L4 15 60
9 v Voie postérieure T3-S1 43 60/45 - 43 ans : hématome septique : lavage
- 45 ans : rupture tige gauche : voie antérieure
puis retrait et ré instrumentation distale fixation
iliaque
10 v Voie postérieure T2-L3 13
11 Cyphose Voie antérieure dissectomie = 19 58 - 25 ans : subluxation L4-L5 atteinte des deux
T8-L2 corps vertébraux (Charcot Spine) : reprise voie
Voie postérieure T7-L4 antérieure dissectomie L4-S1 puis voie
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postérieure ré instrumentation L2-S1 puis voie
antérieure ostéosynthese par cage L4-S1
- 26 ans : bascule de la cage L5 arrachement
vis sacrée sepsis : extension iliaque postérieure,
retrait de la cage en antérieur
- 34 ans : cyphose effondrement T12 : retrait
du matériel, a un mois voie postérieure T10-
L3, voie antérieure corporectomie greffe T12-
L1

12 v 13 105 - 18 ans : extension sacrée

Tableau 4 : Déformations rachidiennes, prise en charge chirurgicale

Des déformations du rachis sont notées dans tous les cas, 11 personnes sur 12 ont présenté
une scoliose, la douzieme a présenté une cyphose majeure ayant nécessité une prise en charge
chirurgicale.

En ce qui concerne la prise en charge, un traitement orthopédique a été suffisant jusqu’a
présent pour 3 personnes. L’une d’elles n’a pas fini sa croissance rachidienne et présente une
tétraplégie flasque ; le port d’un corset garchois est nécessaire en continu et une chirurgie sera
proposée dans les années a venir.

Neuf personnes ont eu une prise en charge chirurgicale. Huit personnes ont di étre reprises au
bloc opératoire (de 1 a 4 reprises), pour des raisons variées.

Quatre personnes ont eu initialement une arthrodese fixant le bassin, cinq non. Sur les 5 en
question, 4 ont eu une reprise chirurgicale pour extension sacrée ou iliaque dans un contexte
de bassin oblique. Les autres causes de reprises chirurgicales sont soit infectieuses, soit sur
déplacement ou rupture du matériel, et dans un cas dans un contexte de Charcot Spine.

Du fait de son arthrodese vertébrale postérieure (T2-L3) une patiente n’a pas pu accoucher par
voie basse, la péridurale étant impossible et une césarienne a dii étre programmée.

Un bassin oblique est noté chez 6 personnes, il est la cause de complications cutanées par
hyper appui pour 5 personnes.

Membres inférieurs

Age Chirurgie

1 12 Ténotomie des adducteurs

2 5 Ostéotomie de dérotation fémorale bilatérale

4 13 Ténotomies des ischio jambiers, sartorius, psoas, droits antérieurs
bilatéraux

5 1 Mini Glorion-Rideau bilatéral, ténotomie des ischio jambiers a
gauche

8 31 Résection téte et col a droite (luxation)

10 9 Ostéotomie bilatérale pour cure de genu valgum

11 Ostéosyntheéses multiples des membres inférieurs dans 1’enfance

12 5 Résection des tenseurs du fascia lata, aponévrotomies fessieres,

ténotomies des sartorius, des psoas et des droits antérieurs

Tableau 5 : Recensement des différentes chirurgie des membres inférieurs, dge au moment de la
chirurgie
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Deux personnes ont nécessité une prise en charge chirurgicale pour une luxation de hanche
(cas n°2 et 8). Dans les 10 autres cas, il n’y a pas été retrouvé de notion de dysplasie de
hanche.

Six autres personnes ont eu une prise en charge chirurgicale neuro orthopédique au niveau des
membres inférieurs avant leur majorité.

Para ostéo arthropathie neurogéne
Une personne a présenté une para ostéo arthropathie neurogéne au niveau fémoral a distance
de la blessure médullaire, dans un contexte de fracture du petit trochanter.

Fractures spontanées

Nombre Age Localisation
2 1 l4ans - tiers inférieur fémur gauche
Sans - 2 supra condyliennes fémorales droites
5 4 9 ans - diaphyse fémorale droite
15 ans | - supra condylienne fémorale gauche
- ’ 10 ans - supra condylienne fémorale gauche
11 ans - extrémité inférieure du fémur droit
8 1 31 ans | - cotyle gauche
- diaphyse fémorale gauche - extrémité supérieure du tibia et téte de la
6 ans .
7 ans fibula gauche -
12 6 13ans - SOUS trochantérienne fémorale gauche
- fémorale gauche
40 ans

- tibia droit
Tableau 6 : Recensement des fractures spontanées et dge d’apparition

Cinq personnes ont présenté des fractures spontanées, avec un total de 14 fractures. La
majorité de celles-ci se situait au niveau de la diaphyse fémorale. Seulement une fracture est
notée au cours de la premiere année suivant la blessure médullaire chez un jeune de 2ans ; 6
sont notées entre 10 et 15ans et donc pendant le pic de croissance de la puberté.

2.2.4 Spasticité

Un test au bacloféne intra thécal a été réalisé en juillet 2018 chez une des personnes
présentant une paraplégie spastique, efficace. La pose d’une pompe a bacloféene a été
envisagée devant un schéma de triple retrait au niveau des membres inférieurs (flexion de
hanches, de genoux et dorsale de cheville) non réductible et a été posée en aout 2018.
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2.2.5. Cutané

10

11

12

Age

er

18
14

25

12

24

19

Délai
en
année
13
12

22

20

17

Nb

18

>4

Prise en charge

- cicatrisation dirigée (deux escarres rétro trochantériennes droites)

- 24 ans lambeau musculo cutané TFL (escarre rétro trochantérienne
droite)

- cicatrisation dirigée (escarre sacrée)

- 25 ans : lambeau musculo cutané grand fessier droit (escarre
ischiatique droite)

- 30 ans : cicatrisation dirigée (escarre ischio périnéale)

- Sans : cicatrisation dirigée (escarre sacrée)

- 17 220 ans : escarre ischiatique gauche échec de cicatrisation dirigée
(autorisation d’assise 2h/jour) ; lambeau musculo cutané grand fessier
- 21 ans : cicatrisation dirigée (escarre rétro trochantérienne gauche)

- 3 ans : cicatrisation dirigée (escarre talonniére)

- 14 ans : cicatrisation dirigée (escarre dorsale)

- 17 ans : exérése d’une bursite sacrée gauche

- 18 ans : exérése d’une bursite sacrée droite

- 12 ans : cicatrisation dirigée (escarre sacrée)

- 14 ans : lambeau musculo cutané (escarre EIAS droite)

- 15 ans : lambeau de recouvrement sans précision (escarre coccyx)
- 18ans : lambeau musculo cutané VY (escarre sacrée)

- 22 ans : reprise du lambeau VY (escarre sacrée en regard des
électrodes du Brindley)

- 24 ans : cicatrisation dirigée (escarre sacrée)

- 26 ans : cicatrisation dirigée (escarre rétro trochantérienne et
ischiatique gauche)

- 29 ans : cicatrisation dirigée (escarre créte iliaque droite)

- 30 ans : cicatrisation dirigée (escarres EIPS, EIAS, ischiatiques droites,
rétro trochantérienne et sacro iliaque gauches)

- 32 ans : cicatrisation dirigée (escarre hallux droit)

- 33 ans : cicatrisation dirigée (escarre sacrée)

- cicatrisation dirigée (escarre dorsale)

- 24 ans : lambeau musculo cutané VY (escarre sacrée)

- 27 ans : lambeau musculo cutané grand fessier gauche (escarre
ischiatique)

- 29 ans : double lambeau musculo cutané VY (escarre ischiatique
droite et sacrée)

- 32 ans : drainage chirurgicale d’une bursite rétro trochantérienne
gauche compliquée d’une dermo hypodermite

- 36 ans : cicatrisation dirigée (escarre rétro trochantérienne gauche)

- 19ans : cicatrisation dirigée (escarre épineuse de T12)

- cicatrisation dirigée (escarre sacrée)

- multiples escarres ischiatiques droites ; dge de développement et
nombre de chirurgie inconnue

- 14 ans : exérése d’une bursite ischiatique droite

- 24 ans : lambeau musculo cutané ischio jambier (escarre ischiatique
droit)

- 29 ans : suture d’une lésion péri anale

Facteurs de
risque

2/3 bassin
oblique

Sepsis
Bassin
oblique

Bassin
oblique

Appareillage
Conlflit avec
le matériel
d’ostéosyn-
these

Cyphose

Conflit avec
le corset
Bassin
oblique

Tableau 7 : Recensement des complications cutanées présentées, délai d’apparition par rapport a
I’dge de survenue de la lésion médullaire et facteurs favorisant
TFL tenseur du fascia lata; EIAS épine iliaque antéro supérieure ; EIPS épine iliaque postéro

supérieure
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Neuf personnes sur 12 ont présenté des complications cutanées et ce de maniere multiple. 7
personnes ont nécessité des prises en charge chirurgicales répétées.

En tout nous avons recensé plus de 40 complications cutanées, 16 ont nécessité une prise en
charge chirurgicale. La majorité de ces complications sont des escarres, 35, pour 23 une
cicatrisation dirigée a été suffisante, 12 chirurgies ont été nécessaires.

Sur les 6 personnes présentant un bassin oblique, seule une n’a pas présentée d’escarre en
regard de I’hyper appui engendré. Comme autre facteur déclenchant, il est noté un sepsis
chronique et un conflit ilio costal dans le cadre d’une scoliose évoluée.

2.2.6. Site traumatique

Deux personnes ont présenté une cavité syringomyélique. Dans un cas, la personne présente
une cavité stable et une surveillance simple est mise en place, dans le deuxiéme cas une
arachnoidolyse avec plastie durale d’agrandissement a été nécessaire a 1’age de 14ans. Le
patient présente une tétraplégie spastique de niveau C8 AIS A post traumatique, une
SCIWORA.

2.2.7. Latex

11 est retrouvé deux cas d’allergie au latex.

2.2.8. Thrombo-embolique

En étudiant les dossiers, un unique cas de complication thrombo embolique est retrouvé a
I’age de douze ans. L’adolescente de douze ans qui a présenté cette complication
initialement (thrombose veineuse profonde étendue du membre inférieur gauche, caillot
flottant dans la veine cave inférieure et embolie pulmonaire bilatérale), a été traitée par anti
vitamine K et filtre cave. Le choix d’inclure ce cas est discutable, méme si elle n’était pas
apparemment ménarche au moment de I’accident thrombo embolique.
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3. Discussion

e suivi et la prise en charge des enfants avec Iésion médullaire doit prendre en compte les
L t1 h d fant 1 dull doit d te 1
spécificités de 1’enfant avec handicap (impact sur la croissance staturo pondérale, scolarité,
jeux...). L’objectif est de préparer 1’avenir en limitant les complications, en favorisant la
participation et I’autonomie. Dans cette sous partie, nous faisons une revue de la littérature, se
basant sur notre revue de cas, afin de repérer les principales complications et leur impact sur
a vie de ant avan Ooposer un suivi.
la vie de I’enfant t de pr I un suivi

3.1.Epidémiologie et causes spécifiques :

Les 1ésions médullaires de I’enfant sont rares, cela est bien illustré par le petit de nombre de
personnes inclus dans cette revue de cas. Dans la littérature, elles correspondent a 2-5%* de
I’ensemble des 1ésions médullaires avec une incidence annuelle variant selon les pays de 1.99
a 2.4 ° par million et correspondent 2 environ 3.6%’ de tous les traumatismes du squelette de
I’enfant. Elles deviennent plus fréquentes avec l’ége6.

L’évaluation standardisée par 1’« International Standards for Neurological Classification of
Spinal Cord Injury » créée par I’American Spinal Injury Association et I’International Spinal
Cord Society’,®, est difficile chez le jeune enfant avant 6 ans, 1’évaluation devient
reproductible apres cet dge. Vous trouverez cette évaluation internationale standardisée en
annexe 2.

Dans notre série de cas, on note une prépondérance de paraplégie, ce qui correspond aux
données de la littérature. Les 1ésions varient avec 1’age, en effet avant 12 ans deux tiers des
lésions médullaires entrainent une paraplégie et les 1ésions sont dans deux tiers des cas
complétes. Chez ’adolescent, les proportions différent avec 50% de paraplégie et 55% de
1ésion compléte’.

Dans cette revue de cas, il y a 6 hommes et 6 femmes, ce qui correspond a la littérature. Dans
la population des 16-21 ans les 1ésions médullaires apparaissent pour 83% chez des hommes
et plus I’enfant est jeune plus cette différence diminue, pour les moins de 5 ans la proportion
de fille et de garcon est égales.

Les étiologies les plus fréquentes sont les traumatismes, avec en premiere ligne les accidents
de la voie publique'® puis les accidents de sport et les chutes ; selon les pays, on note une
importance variable des blessures par balle®.

N

Des causes spécifiques'’ sont décrites chez ’enfant. Certaines sont dues 2 une instabilité
cervicale dans un contexte de dysplasie du squelette, de trisomie 21, d’infection ou de
polyarthrite juvénile. Les autres causes spécifiques sont les accidents de naissance et la
maltraitance.
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Le cas numéro 5 est une trés bonne illustration d’un mécanisme Iésionnel spécifique : les
1ésions de ceinture de sécurité. Elles sont bien décrites dans la littérature et spécifique, chez
un enfant assis a ’arriére dans une voiture, attaché, avec ou sans rehausseur'>. C’est une
association de plusieurs lésions : une contusion abdominale 100%, des lésions intra
abdominales 50% et une paraplégie 15%. Le cas recensé a Nantes comprend toutes ces
caractéristiques, la paraplégie est due a une lésion médullaire sans Iésion radiologique
(SCIWORA), dans la littérature la Iésion typique entrainant une paraplégie est une fracture
Chance en L2-L4.

3.2.Physiopathologie spécifique, SCIWORA :

Dans notre revue de cas, 7 personnes présentaient une SCIWORA. Les SCIWORA, en
francais 1ésions médullaires sans lésions radiologiques, sont des 1ésions sans lésions osseuses
ou disco-ligamentaires visibles a la radiographie simple ou au scanner, la 1ésion médullaire
quant a elle peut étre visible a I’IRM. Elles sont un mécanisme lésionnel fréquent chez
I’enfant, en effet, entre O et Sans, 64% des 1ésions médullaires sont des SCIWORA, entre 6 et
12ans 32%, entre 13 et 15ans 22% et entre 16 et 21 ans 19%".

Une classification des SCIWORA selon les anomalies détectées a I’'IRM a été réalisée par
Boese et Leekler, 47% des 1ésions sont classées type 1, 53% sont des type 2 selon une revue
de la littérature datant de 2015". Les anomalies extra médullaires correspondent aux sténoses,
aux hématomes intra canalaires, extra médullaires, aux fractures mineures et aux lésions
ligamentaires.

Classification de Boese et Leekler

Type 1 Pas d’anomalie détectée

Type2a Anomalie extra médullaire

Type 2 b Anomalie intra médullaire

Type2c Anomalie extra médullaire et intra médullaire

Tableau 8 : Classification de Boese et Leekler, différents types de lésions dans les SCIWORA

La physiopathologie de ces 1ésions a été longuement étudiée'?,
leur prévalence chez 1’enfant s’explique par un sous-
développement de la masse musculaire paravertébrale,
I’¢lasticité  supérieure des ligaments vertébraux en
comparaison a I’adulte, la morphologie des spondyles
incomplétement calcifiés inclinés vers 1’avant, 1’orientation
horizontale des facettes articulaires et le poids de la téte du
jeune enfant par rapport a son tronc. Au moment du
traumatisme la colonne est hyperlaxe, 1’hypermobilité
résultante par rapport a [’élasticité inférieure de la moelle
entraine un infarcissement médullaire, une compression, une

Image 1 : Zone de Gap, typique de
SCIWORA



avulsion des vaisseaux nourriciers ou une section de la moelle
épiniere. En résumé, il existe une traction de la moelle épinicre
dans un canal ayant des propriétés €élastiques supérieures.

Une IRM est nécessaire pour ¢éliminer une 1ésion extra médullaire qui pourrait faire 1’objet
d’une prise en charge chirurgicale. Elle permet aussi d’analyser la topographie, le type,
I’extension de la lésion médullaire et ainsi une évaluation du pronostic fonctionnel. Une
section ou une hématomyélie franche est de mauvais pronostic pour la récupération. La
section médullaire crée une image typique, le moignon médullaire supérieur est ascensionné,
une zone de gap se forme entre le segment cranial et caudal de la moelle.

3.3.Vésico sphinctérien

Chez I’enfant présentant une lésion de la moelle épiniére, une dysfonction vésicale et
intestinale (vessie neurologique, infection urinaire, lithiase, atteinte du haut appareil urinaire
ou insuffisance rénale) est retrouvée dans 82% des cas. Au vu de 1’incidence de ces troubles
une prise en charge coordonnée et systématique est nécessaire afin de préserver I’avenir.

3.3.1 Acquisition de la propreté

L’automatisme vésico sphinctérien apparait au 6°™ mois de vie intra utérine, il permet a la
vessie de se remplir puis de se vider périodiquement en coordination avec ses sphincters. Il
est organisé par des neurones courts des plexus nerveux périphériques au contact de la vessie.
Cette activité autonome a été objectivée comme des contractions vésicales d’allure rythmique,
elle est synergique.

Le réflexe mictionnel du nouveau-né est organisé dans la moelle sacrée, c’est un arc réflexe
spinal (centre parasympathique spinal S2 a S4), il peut étre déclenché par une percussion sus
pubienne ou une stimulation sacrée. La vessie du nouveau-né est donc hyper réflective, c’est
un réflexe archaique.

Les voies longues de conductions motrices puis sensitives subissent une myélinisation qui est
compléte entre le 9° et le 24° mois de vie, permettant 1’entrée en fonction des centres supra
médullaires. Le contrdle volontaire débute par la perception du besoin, de 1’état de réplétion
de la vessie. Cette information doit étre reconnue par I’enfant, le controle du sphincter strié et
donc de la capacité de se retenir précede le controle du détrusor. Le réflexe mictionnel est
intégré au niveau du tronc cérébral vers 4 ans, ’automatisme vésico sphinctérien est
achevéls,]é.

Le contrdle supra médullaire de la miction passe par des centres pontiques et au niveau supra
protubérantiel par le centre frontal détrusorien, le centre frontal du sphincter strié, un centre
hypothalamique et un centre limbique”.
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L ’acquisition de la propreté diurne se fait en moyenne entre les ages de 18 et 30 mois et celle
de la continence nocturne vers 1’dge de 3 ans. Il est considéré comme normal quelques
imperfections de cette continence jusqu’a 1’age de 5 ans.

Au total, le contrdle vésico sphinctérien complet, la continence diurne et nocturne, apparait
entre 3 et 4 ans. Avant cet dge les mictions sont automatiques, avec un fonctionnement
synergique entre détrusor et sphincters, la vessie fonctionne donc en basse pression.

En cas de 1ésion médullaire il y a perte du réflexe long mictionnel et donc du contrdle supra
médullaire, en fonction du niveau du caractere complet ou incomplet de la 1ésion.

3.3.2 Prise en charge

La prise en charge sera adaptée aux résultats de I’évaluation initiale et pourra évoluer en
fonction de la réponse aux traitements et des évaluations régulieres.

La mise en place d’hétéro sondages intermittents propres si nécessaire, selon les
recommandations retrouvéesls, doit étre débutée a partir de 3ans, hors retentissement sur le
haut appareil ou d’infections urinaires récidivantes.

Cependant a la phase aigiie, avec le choc spinal dans le cas d’un profil spastique ou d’un
profil flasque, on observe une aréflexie vésical ; en cas de choc spinal elle s’associe a une
hypertonie sphinctérienne. A notre avis, dans tous les cas un drainage des urines par sondage
doit étre débuté immédiatement, comme chez 1’adulte, et des sondages intermittents débutés
précocement, un drainage continu des urines étant a sur risque. L’objectif est de prévenir
I’avenir urologique et génital du patient.

A la phase chronique, le fait de débuter les sondages tardivement a trois ans, la moyenne
d’acquisition de la propreté chez I’enfant sans 1ésion médullaire, nous semble dangereux. En
effet, comme rappelé dans la sous partie « acquisition de la propreté », la vessie du petit
enfant & un fonctionnement synergique. En cas de 1ésion médullaire supra sacrée, il existe une
dys synergie vésico sphinctérienne, un régime a haute pression. En cas de 1ésion de la queue
de cheval, il existe une aréflexie détrusorienne. En cas de 1ésion du cone médullaire, 1’atteinte
peut étre mixte. Toutes ces situations sont déléteres pour le haut appareil, entrainent une
hypertrophie du détrusor et une diminution de la compliance vésicale avec des conséquences
pour I’avenir urologique de I’enfant™, sur risque d’insuffisance rénale, d’infections urinaires,
de nécessité d’entérocystoplastie. ..

Dans une étude 2004'%, il avait été démontré dans le cas d’enfant présentant une lésion
médullaire avec une vessie hyperactive que la mise en place précoce de sondages intermittents
propres et I'utilisation d’anticholinergique pour inactiver la vessie permettait de diminuer le
risque relatif d’atteinte de la fonction rénale, d’incontinence et d’infection. Ces résultats sont

. 2 2 . 19 20 21
aussi retrouvés chez les personnes présentant un dysraphisme'”,” >,

Au total, nous recommandons la méme prise en charge que chez I’adulte : drainage des urines
continu initial puis intermittent de maniere précoce (des les premiers jours apres la 1ésion
apres stabilisation médicale) et adaptation du mode mictionnel en fonction des évaluation uro
dynamiques spécifiques. Dans notre revue de cas, au vu des complications possibles des
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chirurgies nécessaires, nous illustrons bien la nécessité de prendre en charge de maniére
préventive et précoce les troubles vésico sphinctériens.

Nous ne reviendrons pas ici sur toutes les possibilités de prise en charge médicamenteuse et
chirurgicale qui sont les mémes que chez I’adulte, avec les mémes complications. En ce qui
concerne les injections de toxine botulique intra détrusoriennes, il n’y a pas d’autorisation de
mise sur le marché pour ’enfant méme si dans la littérature et la pratique clinique elles sont
réguliérement utilisées selon les mémes indications que chez l’adultezz, dans une étude de
2016 les injections sont débutées a partir de 1’dge d’un an sans complication notable. Elles
sont bien tolérées et les facteurs de mauvaise réponse sont les mémes que chez 1’adulte avec

. . . £o: 23
cn premicer une mauvaise Comphance vésicale™.

3.3.3 Evaluation

Elle passe par un interrogatoire précis de 1’enfant et de sa famille, un calendrier mictionnel
adapté a 1’age et au développement de I’enfant, une évaluation de la clairance de la créatinine
urinaire sur les urines des 24h, une débitmétrie selon I’age et une cystomanométrie. Cette
évaluation doit étre réalisée par une équipe formée a la pédiatrie, a ses spécificités ludiques, a
la présence des parents, connaissant les abaques spécifiques et le développement vésico
sphinctérien de ’enfant typique. La capacité vésicale est fonction de 1’age de I’enfant, elle
se calcule® :
Capacité vésicale en mL :

- Avant 2 ans : (4ge en année + 6) * 30 ;

- Apres 2ans : (dge en année + 2) * 30.

Dans une étude de 2018%° multicentrique, dans 7 centres, un questionnaire électronique avait
été envoyé aux médecins prenant en charge les spécificités neuro urologiques de 1’enfant.
L’¢évaluation de la concordance des diagnostics était faible pour tous. Une formation
spécifique et une pratique fréquente des évaluations neuro urologiques chez I’enfant par une
équipe pluridisciplinaire est nécessaire.

Les recommandations du GENULF (Groupe d’Etude de Neuro Urologie de Langue
2,

Francaise) pour le suivi des personnes présentant une lésion médullaire sont bien définies™ :

- Une consultation neuro urologique au plus tot, aux cours de la premiére année suivant
la 1ésion médullaire, a deux ou trois mois de la lésionzg, associée a une imagerie vésico
rénale, un bilan uro dynamique et une clairance de la créatine urinaire sur les urines
des 24h ; il sera défini au cours de cette consultation si la personne est a sur risque
d’altération de la fonction rénale ou de lithiase ;

- Un nouveau bilan complet sera réalisé a 2 ans avec une consultation neuro urologique,
une imagerie vésico rénale, un bilan urodynamique et un calendrier mictionnel ; des
bilans complémentaires peuvent €tre indiqué plus précocement pour surveiller la

stabilisation de la situation vésico sphinctérienne %
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- Dans les suites, pour les patients non « a risque » : un suivi tous les deux ans sera
réalisé avec une consultation neuro urologique, un bilan uro dynamique, une
échographie vésico rénale et un ASP, une clairance de la créatinine urinaire sur les
urines des 24h, un calendrier mictionnel et un questionnaire ; a partir de 15ans, ces
patients seront a risque carcinologique ;

- En cas de risque d’altération de la fonction rénale : une surveillance annuelle selon le
méme mode sera réalisée avec une protéinurie sur les urines des 24h ;

- En cas de risque lithiasique : le suivi sera annuel selon les méme modalités, I’imagerie
rénale sera alternée, une année un uroscanner, une année une échographie vésico
rénale couplée a un ASP ;

- En cas de risque carcinologique : c’est-a-dire a partir de 15 ans de suivi, une
cystographie associée a une cytologie urinaire sera réalisée tous les 2 ans.

3.3.4 Complications urologiques

Les facteurs de risque de développer des lithiases chez I’enfant ayant une vessie neurologique
sont le fait de ne pas marcher, d’avoir un niveau neurologique thoracique ou supérieur, des
antécédents de lithiases vésicales et d’avoir eu une entérocystoplastie®”,”. L hypercalcémie en
phase aiglie est aussi un facteur de risque d’apparition de lithiase, en effet 55% des enfants
développent des lithiases en cas d’hypercalcémie contre 18% chez des enfants avec lésion
médullaire et sans hypercalcémie. Les lithiases doivent €tre recherchées systématiquement
méme en absence de signe évocateur : elles peuvent étre asymptomatiques et il existe une
relation statistiquement significative entre le délai de traitement des lithiases et I’atteinte du
haut appareil sur la scintigraphie rénale’”. Au vu du sur risque lithiasique (hypercalcémie
initiale et donc hypercalciurie), un suivi annuel pour le dépistage de celles-ci est nécessaire.

La fonction rénale peut étre détériorée dans les suites d’un reflux pathologique par
malformation, par la présence de hautes pressions intra vésicales et par des complications
lithiasiques ou infectieuses.

Les infections urinaires n’ont pas de raison d’étre plus fréquentes que dans la population
générale si la prise en charge est adaptée. Aucun traitement antibiotique ne doit étre réalisé
sans examen cyto bactériologique des urines, les fluoroquinolones doivent étre évitées chez
I’enfant pour les raisons communes a 1’adulte de résistance mais aussi car elles fragilisent les
tendons.

3.3.5 Transit

Pour rappel en cas d’atteinte du cone médullaire terminal on observe une augmentation de la
motilité intestinale et une diminution de la relaxation des sphincters ; en cas de niveau
neurologique supérieur a L2 le colon sera aréflectif et le tonus du sphincter anal diminué. Le
transit sera bien sOr plus impacté en cas de lésion complete par rapport a une lésion
incomplete.

Les possibilités de prise en charge sont variées, 1’objectif est de réguler le transit afin de
limiter la survenue de douleurs abdominales ou d’épisode d’hyperéflexie autonome, de
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supprimer les épisodes d’incontinence et de limiter le temps consacrer a 1’évacuation des
selles pour favoriser la participation.

Sur le plan diététique un régime pauvre en résidu favorise le transit. Des traitements laxatifs
oraux ou rectaux (suppositoire) peuvent étre proposés. La stimulation digitale rectale entraine
une augmentation de la vague péristaltique intestinale, une meilleure mobilité colique et
favorise 1’évacuation des selles. Il peut aussi étre proposé des systémes d’irrigation transanale
rétrograde chez I’enfant, bien toléré. Dans le cadre de la mise en place d’un systeéme de
neurostimulation des racines sacrées de type Brindley, un mode exonération des selles est
installé. 1l est aussi possible de citer des solutions chirurgicales tel que la technique du
Malone voir la colostomie™.

La mise en place de programmes spécifiques d’exonération des selles peut débuter a partir de
2-4 ans selon les mémes modalités que I’adulte en fonction du type de 1ésion médullaire.

3.3.6 Autonomie

Une autonomie précoce dans la gestion de ces programmes est conseillée pour favoriser la
continence, 1’observance et 1’autonomie notamment sur le plan social. L’autonomie est

. . . 15
souvent acquise vers 11ans pour la gestion du transit, 8ans pour les sondages urinaires .

Dans notre revue de cas, pour les personnes dont le mode mictionnel était les sondages dans
I’enfance, 1’acquisition de la technique d’auto sondages intermittents propres a eu lieu entre 6
et 12 ans ce qui correspond donc aux données de la littérature. Cependant pour deux
personnes I’autonomie complete a été plus tardive, si les sondages diurnes étaient réalisés de
manicre autonome, la nuit ils ne I’étaient pas. Chez une personne, les auto sondages ont été
perdus a la suite d’une arthrodese vertébrale étendue entre ses 15 et 18ans, la réévaluation de
la technique apres fixation du bassin est primordiale au vu
des difficultés au niveau du périnée qu’elle peut engendrer.

3.4.0rthopédique

3.4.1 Déformation rachidienne :

Dans notre revue de cas, les 12 personnes ont présenté une
déformation rachidienne dont 11 une scoliose, c’est-a-dire
une déformation du rachis dans les trois plans de I’espace.
La personne n’ayant pas présentée de scoliose était suivie
pour une cyphose thoracique majeure ayant nécessité une
prise en charge chirurgicale.

Image 2 : Télérachis, Scol%ozse
neurologique, bassin oblique,
stimulateur des racines sacrées type
Brindley



Les scolioses sont fréquentes chez I’enfant présentant un
déficit neurologique quelle qu’en soit I’origine, qu’il soit
central ou périphérique. Dans le cas d’un enfant présentant une
blessure médullaire avant la maturité squelettique, 97%
développent une scoliose'. Le seul facteur de risque retrouvé
dans la littérature est 1’age au moment de la blessure
médullaire”, en effet si la Iésion a lieu avant la puberté, 97%
des enfants suivis développent une scoliose, contre 25% apres.

La physiopathologie de cette atteinte rachidienne est multiple et discutée : par faiblesse des
muscles du tronc, par asymétrie de la force des muscles du tronc, due a la spasticité, un autre
facteur de risque est iatrogéne dans les suites d’une laminectomie étendue™.

Les complications liées a la présence de ces déformations rachidiennes sont multiples :
orthopédiques avec des bassins obliques, cutanées en lien avec une assise instable favorisant
I’apparition d’escarres, gastro-intestinales, algiques ou encore respiratoires'”. Nous
reviendrons plus tard sur les complications respiratoires en cas de blessure médullaire dans la
petite enfance.

Les recommandations de suivi trouvée dans le cadre d’une
scoliose neurologique dans la littérature sont bien décrites,
cliniques et radiologiques :

- La surveillance radiographique doit étre réalisée tous
les 3 a 6 mois avant la puberté, tous les 6 a 12 mois
pendant la puberté, tous les 2 ans apres, avec calcul de
I’angle de Cobb systématique ; au vu de la fréquence
nécessaire pour un suivi complet, le systeme EOS,
permettant une reconstruction 3D et ayant un
rayonnement inférieur aux radiographies standards,
doit étre favorisé ;

La croissance de D’enfant est 1’élément clef de
I’évolution de la scoliose: la courbe de croissance
staturale doit étre complétée a chaque consultation, la




taille totale de I’enfant ainsi que la taille de son tronc
sont mesurées, le stade pubertaire selon la
classification de Tanner (annexe 3), et a chaque
radiographie la maturation osseuse axiale est évaluée
par le signe de Risser (annexe 4).

- Les troubles trophiques et digestifs sont surveillés au
cours de chaque consultation médicale avec au
minimum le suivi de la courbe de -croissance
pondérale, la recherche d’une constipation opiniatre a
I’interrogatoire et de manic¢re réguliere un suivi
biologique de I’albuminémie et de la pré albuminémie.

Il n’a pas ¢été retrouvée de surveillance respiratoire spécifique
dans la littérature dans le cadre de la surveillance de la

scoliose, nous détaillerons plus loin le suivi envisagé. Image 3 : Aggravation en une
année d’une scoliose

neurologique malgré le port
d’un corset Garchois
Une prise en charge conservatrice doit étre mise en place de maniere précoce par corset. Le
type, 1’age de mise en place, la durée de port journalier est fonction de ’enfant et de sa
famille, de son niveau neurologique, du caractere complet ou incomplet de la 1€sion.

En effet, le port d’un corset entraine une diminution des activités nécessitant une flexion de

hanche! (exemple : mettre un pantalon), une diminution des espaces accessibles et les enfants
e L 2

préfereront en majorité ne pas le mettre.’

Cependant dans I’étude de Mehta datant de 2004, ou était évaluée la nécessité d’une
arthrodese vertébrale chez 123 enfants ayant eu leur blessure médullaire avant leur maturité
squelettique fonction de 1’angle de Cobb initial et du port d’un corset, le port de corset
permettait de diminuer de manicre significative la nécessit¢ d’une chirurgie dans les deux
premiers groupes (angle de Cobb initial < 20°). Au vu des complications chirurgicales a court
et long terme, une prise en charge préventive doit étre favorisée, cela est bien illustré par notre
revue de cas, sur les 9 patients ayant nécessit€é une prise en charge chirurgicale de leur
scoliose, 8 ont eu au minimum une reprise. De plus, dans une étude de 201 17 se penchant sur
les complications apres chirurgie dans les scolioses neurologiques de I’enfant, un angle de
Cobb pré chirurgie supérieur a 60° était un facteur de risque de complication.

Une information claire et adaptée sur les bénéfices du corset et les limitations qu’il peut
engendrer, doit étre donnée a I’enfant et a ces parents afin de favoriser I’observance.

La prise en charge préventive passe aussi par la surveillance d’un éventuel bassin oblique ou
. 41
d’une subluxation de hanche™ .

La prise en charge chirurgicale est conseillée aprés 10 ans pour un angle de Cobb supérieur a
40°, la chirurgie doit étre envisagée avec la famille en amont. La limite inférieure de 10 ans
est abstraite et a pour objectif de préserver la croissance rachidienne d’une part et surtout
thoracique ; la fin de la croissance rachidienne et thoracique peut étre estimée par le test de
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Risser ou encore par la fermeture du cartilage triradié (qui peut étre tardif en cas de luxation
de hanche).

Chez I’enfant plus jeune, en cas de scoliose rapidement évolutive ou en cas d’angle de Cobb
majeur supérieure a 80°, des tiges de croissance peuvent €tre mises en place afin de ne pas
stopper la croissance rachidienne, plusieurs temps opératoires seront donc nécessaires'”.

3.4.2 Bassin oblique

Dans la revue de cas, la présence d’un bassin oblique est fréquente (6 patients sur 12) et a
entrainé des complications cutanées chez cinq personnes.

Un bassin oblique est une déformation dans les trois plans de I’espace fixée entre I’axe du
rachis et celui du bassin. Il peut étre dii a des causes infra pelviennes, pelviennes ou supra
pelviennes. Les causes infra pelviennes correspondent a des attitudes asymétriques des
membres inférieurs (inégalité des membres inférieurs, luxation de hanche...), les causes
pelviennes a une déformation intrinseque (exemple : cals vicieux, traumatisme au niveau des
cartilages de croissance...), et les causes supra pelviennes a une déformation rachidienne
quelle qu’en soit la localisation. En effet, une courbure se terminant au-dessus de la jonction
lombo sacrée, crée une asymétrie des parties molles paravertébrales et des ligaments ilio

. s s 4 41
lombaires souvent associée a une asymétrie des muscles érecteurs du tronc™ .

En cas de conséquences algiques, cutanées ou d’assise instable, une prise en charge
étiologique doit étre mise en place, avec dans un premier temps celle des causes infra
pelviennes si elles existent. Dans le cadre de la prise en charge chirurgicale d’une scoliose,
I’extension au bassin de 1’arthrodese doit étre envisagée ; cela est bien illustrée par nos
résultats, en effet 4 des patients sur les 5, n’ayant pas eu de fixation du bassin initialement, ont
nécessité une reprise chirurgicale dans un contexte de complications cutanées. La décision
chirurgicale est multi disciplinaire et doit prendre en compte le risque associé a un bassin
oblique et la limitation d’activité liée a la fixation chirurgicale du bassin.

3.4.3 Hanche ot e

Les sub luxations ou les luxations de | j 8

. ] igration Acetabular
hanches ont un diagnostic ~ pereentage™ 1 UAElE
radiologique : c’est la perte de U
couverture de la téte fémorale par le c b
cotyle, mesurée par [I’index de \ \
migration de la téte fémorale

supérieure a 20%.

<\

Image 4 : Mesure de [’index de migration de la téte fémorale
(AC*100)/AB ; source : surveilance measures of the hips of
children with bilateral cerebral palsy, Scrutton et Al

Il existe des causes septiques rares qui sont des urgences chirurgicales et des causes non

. 34 .. . . 3 <
septiques™*. Nous parlerons ici des causes non septiques, leur incidence est de 23° a 82%
chez I’enfant ayant présenté une blessure médullaire dans 1’enfance.
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Leur prévalence est sans lien avec le genre de la personne, le niveau neurologique ou la
présence d’une spasticité®®, elle est par contre en lien avec I’dge de survenue de la 1ésion
médullaire’.

La prise en charge est avant tout préventive : lutte contre la spasticité en cas de schéma en
i e . . 1

adduction des membres inférieurs posture des hanches en abduction pendant la croissance 3

La prise en charge curative est chirurgicale, elle doit étre envisagée en cas de conséquences

(par exemple : escarre, douleur)”’.

3.4.4 Para ostéo arthropathie neurogene

Elles sont définies comme des ossifications ectopiques juxta-articulaires péri ou para-osseuses
respectant l'articulation se développant dans les suites d’une affection neurologique centrale.

Dans notre revue de cas, une personne a présenté une para ostéo arthropathie neurogene
(POAN), au niveau fémoral et ce a distance de la 1ésion médullaire. Dans la littérature, les
ostéomes paraissent moins fréquents chez I’enfant que chez I’adulte a la phase aigiie', la
localisation la plus fréquente est la hanche et ils apparaissent environ 14 mois apres la
blessure médullaire®.

En ce qui concerne le développement a distance d’une POAN, il n’a pas été trouvé d’articles
spécifiques a I’enfant. Les facteurs de risque retrouvés chez I’adulte sont la spasticité, le
nombre d’escarres, le délai depuis la blessure médullaire™.

Chez D’enfant, il n’y a pas de consensus sur le traitement des para ostéo arthropathies

N 1 o« . . T . . , .
neurogenes >, Les antis inflammatoires non stéroidiens semblent efficaces, la radiothérapie est
contre indiquée chez I’enfant*’.

3.4.5 Ostéopénie / fracture pathologique

Dans Darticle de Mc Carthy de 2006*' dans une population de personnes ayant eu une
blessure médullaire dans 1’enfance, 14% avaient présenté une fracture des os longs. Dans 60%
des cas, ils n’étaient pas retrouvés de cause et la zone préférentielle était le fémur. La moitié
des personnes, dont le dossier a été relu pour cette revue de cas, a présenté des fractures
spontanées, la majorité se situait au niveau fémoral (10 sur 14). Chez 1’adulte, la localisation
préférentielle des fractures se situe au niveau des genoux (extrémité inférieure du fémur et
supérieure du tibia), en parallele des études ont montré une diminution de la densitométrie
osseuse dans cette région.

L’ostéopénie débute dés la premiére année suivant la blessure médullaire, la densitométrie
osseuse de ces enfants est d’environ 55 a 60% de la norme par rapport aux enfants du méme

A 40
age".
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En ce qui concerne la physiopathologie de cette perte de densité osseuse, la littérature est
fournie. Il est rapporté une perte de balance dans le remodelage osseux avec une résorption
plus importante qui commence 1 a 4 mois aprés la blessure médullaire, expliquant
I’hypercalcémie initiale*'. La densitométrie osseuse sus lésionnelle est normale.

Les facteurs de risque retrouvés chez les personnes ayant un dysraphisme ouvert*” sont le
niveau neurologique (plus le niveau est bas, meilleur est la densitométrie osseuse), le fait de
ne pas marcher, I’inactivité physique, I’hypercalciurie, la spasticité et les antécédents de
fractures spontanées. Le niveau neurologique est aussi un facteur de risque retrouvé chez
I’enfant® blessé médullaire. Dans une population d’adultes, les facteurs de risque retrouvés
dans 1’article de Maimoun et al> étaient la durée depuis la lésion et le manque d’activité
physique.

Six des fractures dans notre revue de cas ont eu lieu entre 10 et 15ans, une a I’age de deux ans
et les six dernicres a 1’age adulte. En ce qui concerne les 7 premiéres fractures citées, on
constate qu’elles apparaissent au cours de pic de croissance, moment ou la balance du

remodelage osseux devrait étre en faveur de la formation et non de la résorption. Il n’a pas été
retrouvé d’articles évaluant les ages ou le risque relatif de fracture spontanée est augmentg.

En ce qui concerne le traitement préventif, une substitution en vitamine D en phase chronique
en absence d’hypercalcémie est proposée. En cas de fracture pathologique un traitement par
biphosphonates est possiblels.

3.5.Escarre

Dans I’étude de 2012' de Mme Vogel et al, chez des personnes ayant eu une blessure
médullaire avant 5 ans, 45% des personnes ont présenté une escarre aux cours de leur suivi.
Elles étaient plus fréquentes chez les patients paraplégiques ayant une 1ésion complete.

Les facteurs de risque avant 10ans étaient la durée depuis la 1ésion et le sexe féminin dans une
étude de 2012 de Eslami et al44, apres 10ans ils étaient la durée apres la 1ésion, le sexe
masculin, le niveau d’éducation, 1I’absence d’un partenaire intime et 1’age.

Il n’a pas été retrouvé d’articles sur les facteurs de risques orthopédiques, dans cette revue de
cas il a pourtant été noté sur les 6 personnes ayant un bassin oblique, que 5 ont au moins eu
une escarre en regard de I’hyper appui engendré par le bassin oblique.
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Afin de limiter I’incidence des escarres, 1’installation doit étre revue de manicre fréquente et

notamment pendant les périodes de poussée de croissance. L’éducation de I’enfant et de ses
. . 1

parents quant au risque d’escarres est majeure'.

3.6.Hyper réflexie autonome

La définition de I’hyper réflexie autonome est la méme que pour I’adulte. C’est I’emballement
paroxystique du sympathique sous lésionnel déclenché par une stimulation nociceptive sous
Iésionnelle (plus fréquemment par la distension d’un organe creux pelvien) créant une
réaction hypertensive paroxystique par vasoconstriction sous lésionnelle, dans le cas d’un
niveau neurologique supérieur ou égal a T6. Le diagnostic est posé par une augmentation de
la tension artérielle systolique de 20mmHg par rapport a la tension de base.

Chez I’enfant, la tension artérielle de base est variable selon I’age et la taille, des abaques
existent. Chez I’enfant présentant une blessure médullaire, ces abaques ne sont pas adaptés, la
tension artérielle de base étant inférieure, des tensions régulieres doivent €tre prise afin de
pouvoir diagnostiquer une hyper réflexie autonome™®.

De plus, la symptomatologie chez 1’enfant peut étre différente, les signes évocateurs peuvent
étre une irritabilité ou une asthénie. Chez ’enfant ayant eu une blessure médullaire avant
13ans et ayant un niveau supérieur a T6, les causes d’hyper réflexie autonome sont les mémes
que chez I’adulte et 43% présentaient un flush facial, 24% des céphalées, 15% des sueurs,
14% la chair de poule46.

3.7. Latex

L’allergie au latex est une complication fréquente de I’enfant poly médicalisé, c’est une
allergie de contact. Les facteurs de risque retrouvés chez les personnes présentant un
dysraphisme ouvert sont une exposition prolongée, précoce et le nombre de procédures
chirurgicales*’,*®. Chez I’enfant présentant une blessure médullaire avant 5 ans, I’incidence
estde 7' 218%™ ce qui correspond a ce que nous avons trouvé dans la revue de cas.

3.8. Complications thrombo-emboliques
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Chez I’enfant, I’incidence des complications thrombo-emboliques est plus faible que chez
I’adulte et notamment avant la puberté. Avant 5 ans, moins d’un pour cent des enfants
développent une thrombose veineuse profonde, entre 6 et 12 ans 7,9% et aprés 12 ans 9,1%".
Dans le contexte de blessure médullaire, il a ét¢ montré qu’un age inférieur a 14ans était un
facteur préventif de thrombose veineuse profonde™.

Dans cette revue, une seule personne a présenté une thrombose veineuse profonde, celle-ci
était étendue, proximale, associée a une embolie pulmonaire et est apparue a la phase initiale.
C’¢était au moment de son accident une jeune fille de 12 ans et donc la plus agée de cette revue
de cas.

La littérature conseille, au vu de leur incidence mineure, des traitements préventifs
mécaniques, type bas de contention, au cours de la phase initiale de la blessure médullaire et
ceci a tout age. Une anticoagulation préventive est mise en place chez I’adolescent au cas par
cas, elle doit étre systématique en cas de fracture pelvienne ou des os longs associée’ "

3.9. Douleur

Dans les douze dossiers étudiés ici, aucun suivi spécifique n’a été mis en place sur le plan
algique. C’est un fait assez étonnant au vu de 1’incidence des phénomenes douloureux dans la
littérature.

Une étude épidémiologique de 20042 s’est intéressée a la fréquence des douleurs chroniques
chez des personnes ayant eu une blessure médullaire dans 1’enfance, elles étaient présentes
dans 31 a 65% des cas. Les douleurs neuropathiques surtout, mais aussi nociceptives, peuvent
avoir des présentations trompeuses chez le jeune enfant avec par exemple des comportements
d’auto mutilation™.

Un traitement adapté doit étre mis en place au plus vite, médicamenteux ou physique
(exemple : physiothérapie antalgique). Les facteurs de risque d’apparition de la douleur, selon
I’é¢tude de Murray et al.”, seraient la dépression et 1’anxiété. Les résultats de cette étude
épidémiologique transversale peuvent étre lus d’une autre maniere : la douleur pourrait étre un
facteur de risque de dépression et ou d’anxiété. Une prise en charge psychologique doit étre
systématiquement proposée en cas de douleur chronique.

3.10. Cardio respiratoire

Les complications cardio-vasculaires sont une cause de morbi mortalité importante chez les
personnes présentant une lésion médullaire, du fait d’'un mode de vie sédentaire et d’une
incidence plus importante de syndrome métabolique'®. Pour rappel I'IMC, indice de masse
corporelle, est un mauvais indicateur de surpoids chez le jeune ayant une blessure médullaire
car 1l sous-estime la part de masse grasse ; 41.1% des enfants présentaient un surpoids dans
une étude de 2012% et 47% une dénutrition, 58.8% dans une autre étude de 201 3%,

En cas d’atteinte cervicale ou thoracique haute, il est noté une diminution de 1’adaptation

cardio-vasculaire a D’effort (diminution du débit cardiaque, capacité aérobie réduite,
hyperthermie ou hypotension d’effort).
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Dans cette population, il faut donc favoriser I’exercice physique, de maniere adaptée au
développement et au déficit présenté, afin de favoriser la participation en les intégrant dans les
activités familiales et communautaires et de limiter la morbidité cardio respiratoire.

Sur le plan respiratoire, les enfants peuvent présenter une insuffisance respiratoire d’origine
mixte. Pour les jeunes enfants, la multiplication alvéolaire se termine vers 3-4ans. En cas de
blessure médullaire, une amputation de ce potentiel de multiplication est notée. Le déficit des
muscles respiratoires accessoires ou méme du diaphragme selon le niveau neurologique
participe a I’insuffisance respiratoire, ainsi que la scoliose. Il a ét¢ démontré que la capacité
ventilatoire diminue de maniere proportionnelle au degré de la courbure rachidienne”’ et que
le degré d’atteinte des muscles respiratoires accessoires I’impacte de méme.

Il faut donc étre vigilant afin de mettre en place une prise en charge adaptée. Une endurance
limitée, des pneumopathies récurrentes, des troubles du sommeils ou des troubles de
croissance doivent alerter™ et faire suspecter une hypoventilation alvéolaire.

Une prise en charge précoce est nécessaire soit par spirométrie active, pression positive ou
relaxateur de pression. Une contention abdominale précoce doit étre mise en place en fonction
du niveau neurologique.

3.11. Consommation de soins

Les patients suivis pour une lésion médullaire sont fréquemment polymédicalisé. Chez
I’adulte avec antécédent de 1€sion médullaire dans 1’enfance le risque augmente avec la durée
depuis I’acquisition de la 1ésion et le nombre de complications secondaires. Les types de
thérapeutiques les plus fréquemment retrouvées sont les myorelaxants (50,3%), les
traitements vésicaux (48,5%), les traitements intestinaux (41,5%) et les analgésiques (26,4%).

Les facteurs de risque d’hospitalisation chez les adultes ayant eu une 1ésion médullaire dans
I’enfance sont un niveau neurologique élevé, les antécédents d’escarres, de pneumopathies ou
d’infections urinaires, le fait d’étre au chdmage, de consommer du tabac, de présenter des
douleurs, d’avoir peu d’activité physique et de présenter une condition médicale chronique™.
Une prise en charge globale est donc nécessaire.

3.12. Sexualité

L’expérience sexuelle favorise la qualité de vie®. Celle-ci est aidée par une bonne
communication entre les parents, 1’enfant et les soignants sur le sujet, en s’adaptant au
développement de 1’enfant. Ci-dessous le tableau résumant le développement sexuel typique
de I’enfant, les considérations spécifiques chez I’enfant présentant une 1ésion médullaire et les
recommandations de communication entre I’enfant et ses parents ainsi qu’avec la famille et
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les soignants, issus de ’article Sexuality in Pediatric Spinal Cord Injury de Papadakis et Al,

2017.

Stages of typical sexual development, considerations for pediatric SCI, and recommendations

Typical sexual development

Considerations for pediatric SCI

Recommendations

Early
childhood
{0-5 years)

Curiosity and exploration of own body
Appropriate touching, showing of body
parts

» Gender differences

Gender identity

+  Toileting, potty training

*  May be more accustomed to
less privacy
+  Alternative roileting procedures

Parents;

+ Normalize ex|i|n|';ll ion, curiosity

+ Educate on abuse and appropriate
showing of body parts
]lt - [E :[“L.' ’E o1

+ Discuss expectations of sexual
development, sexual functioning,
and fertility to parents

Middle to late
childhood

(6-12 years)

+ Growth in curiosity and knowledge about

sex organs/functions, differences between
women and men, puberty, intercourse,
reproduction, romantic relationships
Seeking information from peers

Seeking peer approval, issues of body
image and body self-esteem

Early sexual attractions, experiences (eg,
kissing}), dating

Formal sexual education

Pubertal onset

= May have limited/reduced
engagement with peers

= May be at risk for body image
and body self-esteem issues

= May not receive education
tailored to physical functioning

Parents:

+  Acknowledge child’s sexuality,
including changes in body and
thoughts/feelings

= Establish communication, provide
education about sexuality-related
issues, including abuse

Health care providers:

+  Discuss sexual functioning,
including ability to have intercourse,
orgasms, fertility with youth and
parents

Adolescence Increase in interest and knowledge about = May have limited/reduced Parents;
(13-17 years) sexuality engagement with peers »  Maintain communication, provide
+ Increase in seeking information from +  May be at risk for body image education about sexuality-related
peers and body sclf-csteem issues issucs
+ Continued seeking peer approval, issues = May not receive education +  Encourage development of identity
of body image and body self-esteemn tailored to physical functioning separate from disability
Identity development, independence/ - Encourage independence
autonomy Health care providers:
+ Sexual experiences (masturbation, + Continue discussing sexual
intercourse), dating functioning, including ability to have
Risk behaviors intercourse, erections, masturbating,
«  Additional formal sexual education orgasms, fertility
= Discuss issues with and without
parents present
Emerging +  Continued development of attitudes »  Ensure continued Parents:

adulthood
(18-25 years)

toward sexuality, sexual identity
Increased sexual activity
Romantic and sexual relationships
Peak in risk behaviors

communication with health
care providers during and after
transition to adult health care
= PFocus on aopportunities for
positive social development

= Support social functioning

Health care providers:

+  Continue discussing sexual
functioning and related topics to
voung adults

Image 2 : Développement sexuel typique,

2017.

implications chez [’enfant blessé medullaire
recommandations ; issu de [’article Sexuality in Pediatric Spinal Cord Injury de Papadakis et Al,

et

La lésion médullaire peut impacter la sexualité de plusieurs maniére, du fait de la 1ésion
neurologique mais aussi des atteintes vésico sphinctériennes, de la spasticité, de la douleur ou
encore des répercussions psychologiques et de I’appropriation de son corps®. La prise en
charge doit donc étre individualisée et précoce. La particularité pédiatrique sur ce point est
bien sur I’accompagnement du développement de la sexualité et de 1’appropriation corporelle
pendant la croissance, sans tabou.

Chez les personnes présentant un dysraphisme, la littérature est plus fournie sur le ressenti des
adolescents®, ils rapportent avoir difficultés a trouver des réponses a leur questions,
notamment sur la sexualité, la procréation et les relations romantiques.
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En ce qui concerne la procréation, les hommes peuvent présenter, en dehors de possible
troubles de 1’érection qui seront bien sur pris en charge, des ¢jaculations rétrogrades ou encore
une absence d’éjaculation sans stimulation spécifique®. Dans ce contexte, une conservation
précoce du sperme du jeune adulte pour préparer 1’avenir doit étre réalisée.

Pour les femmes, il n’y a aucune contre-indication a la grossesse et ce doute doit étre levé
précocement chez les parents puis chez les enfants. Les recommandations sont un suivi
conjoint de la grossesse avec un obstétricien et un centre de référence spinal®. Chez I’enfant
devenue hypoplasie des membres inférieurs et du bassin est fréquemment retrouvée en
pratique clinique, un accouchement par voie basse peut étre contre indiqué dans ce contexte.
Une autre situation spécifique peut contre indiquer I’accouchement par voie basse ; en cas de
niveau neurologique supérieur ou égal a T6, si la femme présente une arthrodese étendue au
bassin, la péridurale peut étre impossible ; vu sa nécessité pour juguler les épisodes d’hyper
réflexie autonome pendant le travail, une césarienne programmée devra €tre organisée.

3.13. Participation

En ce qui concerne I’auto évaluation de la qualité de vie dans cette population, plusieurs

études ne retrouvent pas de lien avec le niveau de la 1ésion ou le niveau d’indépendance77,65,

en opposition a d’autres études®™.

Il n’y a donc pas de consensus sur ce point, mais le lien avec la participation est clairement
établi®’,">. Par exemple le risque relatif de symptomes dépressifs augmente si la participation
communautaire est diminuée. Les autres facteurs de risque sont le fait de présenter une
incontinence urinaire, d’avoir une Iésion incompléte, des douleurs chroniques et une
consommation d’alcool réguliére ; le mariage était un facteur de protection dans cette étude®.
La littérature souléve le fait qu’une intervention psychologique précoce peut favoriser un
ajustement psychologique positifls.

Le travail est un vecteur de participation majeur, il a été montré que le fait d’avoir un emploi
était aussi un facteur protecteur dans I’étude de Hwang et al. de 2014. En ce qui concerne le
futur professionnel des adultes ayant eu une blessure médullaire dans 1’enfance aux Etats
Unis, 32% ont un niveau universitaire, 65% vivent de maniere indépendante, 20% sont
mariés. Par rapport au groupe contréle, ils vivent moins souvent de maniere indépendante.
Dans cette méme étude, le fait d’étre mari¢, d’étre de sexe féminin, d’avoir le baccalauréat et
un dipléme universitaire favorisent le fait d’avoir un emploi®.

Au total, la participation dans la scolarité et les loisirs des enfants ayant une blessure
médullaire doit €tre centrale dans la prise en charge globale et ce des le plus le jeune age, avec
des jeux adaptés a la symptomatologie et 1’age. L’information, I’éducation précoce des
parents sur la future sexualité de leur enfant et une éducation adaptée a 1’age de 1’enfant,
réguliere pendant son développement, sont majeures.
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4. Proposition de suivi

Le suivi de ces enfants est donc complexe, pluridisciplinaire, il se doit d’étre systématis¢ et
ludique au vu de sa durée. Une consultation type devra évaluer :

- L’environnement et la participation : dans le cadre familial, scolaire, dans les jeux et
les activités extra scolaires adaptées ;

- La croissance : staturo pondérale, nutritionnelle (albuminémie, préalbuminémie),
tension artérielle, puberté, sexualité ;

- L’examen neurologique : International Standards for Neurological Classification of
Spinal Cord Injury, derniere IRM médullaire ;

- Les complications orthopédiques : examen neuro orthopédique complet, télérachis,
radiographie du bassin, appareillage ;

- Le mode mictionnel : interrogatoire précis, évaluation uro dynamique, surveillance du
risque lithiasique et de la fonction rénale ;

- Le mode d’exonération des selles et son efficacité ;

- La fonction respiratoire : EFR, fréquence des complications respiratoires.

Ce suivi doit étre régulier, intégré sans étre invasif dans la vie de I’enfant et de sa famille,
préventif et orienté vers la participation. Des hospitalisations programmées annuelles peuvent
étre imaginées pour les enfants vivant a distance des centres de référence spinaux, afin de
faciliter la réalisation des examens complémentaires systématiques.

La fréquence du suivi ainsi que la date de réalisation des premiers examens complémentaires
notamment en urodynamique doit évoluer avec 1’age et le développement de I’enfant. Nous
séparerons donc le suivi en 4 périodes : les deux années suivant la 1ésion médullaire, la petite
enfance, la puberté et la période post pubertaire avec le relais enfant-adulte. La proposition de
suivi décrite ci-aprés n’est bien sir qu’un modele devant étre individualisé selon le
développement, les complications et la situation familiale.

L’éducation est le maitre mot du suivi, en premier de I’enfant avec un discours et des
informations adaptés a son age et son développement, mais aussi aux parents, a la fratrie, aux
adultes évoluant autour de 1’enfant (€cole, sport...) en fonction des demandes de la famille.

33



ang- SUE 01
S[EURN OSPA SUE T /msseq | S9] Snoy AT -
atrafewmy - | X STPRIRRL - [enunre
SUTUIERR IDSONSI -
SUERELD -
[SULIOTOTIE
JUIPU[ED - 10T
°n W | e anbidojom 1-9/ msseq
omau | X STPRRRL - e
UONENSTOD :
‘sanbsu § o SN0l AT
$3p WOROUOY B
w s 7 s3] SO 9-¢ _H._wmmﬁm IDSINSI -
STI0) MO [Ny xX4a m—._ﬁu.mum..ﬂ AR
STTRNED -
e
e u.ﬁnum SUEZElRUE]E
snbisojoman uﬁmmg. - S[enm SIOw Bmu B JATMI -
uunun&nﬁu..._.dm aie e X f_wEﬂH s
uoas g [FULIOTIOT stowr | a ﬂ# s
SR g Iq FANEED - | § fSpERPR], - a131dm0o torsa|
snbrEofom s ﬁﬂ_mu.ﬁ__w
omau L
TOTEYNST0D - IDSDNSI -
> [enuE
sid stow ¢ v
WoTTmo J 00153 A anbipadoqig | anbiSooanay]

a[[anumnrE

ST
ard

MmUY
TOTE}NSUOD
€ auRqng
VL a[e
sprod aqmo)

FDUESSI0L)

agydepe
a[anxas anpe admba
UONEINPS - UOSTEN] 3p aaenaqnd
a[muEy - | UONENNSUOD + | jsod aponiad
SAITE[0DS
-BIIX2 S2IATDE -
[puuotssapord |
yafond -
IE[0DS - WS | gy raqng
Jtng | UOWEIMSUOD -
= [na2s anbrnerpad
AdN -
- SglIaE
aareraqnd
w aad apoLag
1q UOTE}[NSUO])
a31depe
a[[enxas
TOTEINPS -
| Ll
SOITE[0DS sa[[2nurE
2JUE[OOS - S satarmaxd
- Tmng a[enr ¢
| uonesiendsoy
uonyediae g tams

ap aowanbaa g

34



5. Discussion sur la méthodologie

A propos de cette revue de cas, il y a plusieurs limites a 1’utilisation de ces données.

Toutes les personnes incluses ont eu une lésion médullaire acquise avant la puberté. Le
nombre peu important de 12 dossiers sur un centre s’explique par la faible incidence de 1ésion
médullaire dans la littérature. Vous aurez noté 1’écart entre les dates de naissance des patients,
le plus jeune est né en 2003 et le plus agé en 1949, cette différence a de grandes implications
sur la prise en charge initiale et des premieres années.

La différence de prise en charge, en dehors des particularités individuelles, vient donc de leur
date de naissance, mais aussi des lieux de prise en charge initiale. En effet, la majorité des
personnes en question ont débutée leur suivi dans le centre de référence spinal nantais
plusieurs années apres la Iésion. Beaucoup de données sont manquantes notamment sur le
mode mictionnel avant le suivi nantais, le traitement préventif des scolioses par corset ou
encore la fréquence des infections urinaires durant la croissance. Il n’y a pas non plus de
traces dans les dossiers de prise en charge psychologique de I’enfant, du relationnel avec la
famille ou de I’éducation sexuelle des enfants.

Beaucoup des complications recensées ont eu lieu a distance de la blessure médullaire et a
I’age adulte. En dehors des complications orthopédiques, de ’allergie au latex ou a 1’absence
de complication thrombo-embolique, qui sont spécifiques de 1’enfant bless¢ médullaire, les
complications sont les mémes que chez ’adulte. Elles apparaissent a un age plus précoce du
fait du nombre d’année depuis la 1ésion notamment pour les complications vésico
sphinctériennes.

Une complication n’a pas été traitée dans ce travail, I’hypoplasie des membres inférieurs ; il
n’a pas été retrouvé de définition claire, elle n’était pas rapportée dans les dossiers cliniques et
dans la littérature, il n’a pas été trouvé d’articles traitant du sujet.

En ce qui concerne ’analyse de la littérature, nous n’avons pas fait de revue systématique de
la littérature mais une lecture des principales revues de la littérature et des recommandations
internationales. La documentation est tres riche et le sujet complexe, des articles importants
ont pu ne pas €tre inclus dans ce travail.

Enfin, la proposition de suivi réalisée doit étre adaptée individuellement, cependant il doit
passer par le bilan initial complet puis par un suivi systématique ; les modalités de suivi
doivent étre présentées et expliquées au cours de la prise en charge initiale aux parents et a
I’enfant selon son age.
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Conclusion

Les données recueillies dans la revue de cas sont en accord avec la littérature sur le plan
épidémiologique et démographique. Malgré les limites de ce travail, nous pouvons conclure
que le principal facteur de risque de diminution de qualit¢ de vie n’est pas le niveau
neurologique ou le niveau de dépendance mais les limitations de participation. Les déficiences
présentées peuvent €tre contournées pour favoriser la participation et ce depuis le plus jeune
age avec des jeux adaptés, puis par une intégration communautaire et scolaire typique.

Une filiere de soin et un suivi optimal sont nécessaires afin de prévenir les dysfonctions
d’appareils et ainsi préserver I’avenir.

Les principales spécificités du suivi pédiatrique sont la surveillance :

- Des complications neuro orthopédiques, avec notamment les scolioses neurologiques,
leur traitement orthopédique précoce et la préservation de la croissance rachidienne ;

- Des complications vésico sphinctériennes, notamment du sur risque lithiasique, de la
protection du haut appareil ; de I’autonomisation pour les sondages et 1’exonération
des selles ;

- Du développement de la sexualité, en répondant aux questions de I’enfant et a celle de
sa famille ;

- De l’intégration scolaire et communautaire, favoriser la participation par des jeux
adaptés chez le petit enfant, par le sport et la scolarité apres.

Du fait de la faible incidence des lésions médullaires de I’enfant, de 1.99° 4 2.4” par million
par an, la formation d’'un médecin MPR pédiatrique référent spinal semble irréaliste. Du fait
des spécificités du suivi de I’enfant en MPR, un suivi quotidien par un médecin MPR
spécialiste en 1ésion médullaire et donc en MPR neurologique adulte, ne satisfait pas non plus
pour une prise en charge globale de ’enfant.

Nous avons donc proposé un suivi type, par age, coordonné par une équipe pluridisciplinaire,
centré sur deux médecins MPR, un médecin référent spinal et un médecin de MPR pédiatrique
sensibilisé. Ce bindme doit travailler avec d’autres spécialités médicales : urologue,
orthopédiste, neurochirurgien et plasticien, d’autres spécialités seront associées selon les
besoins de I’enfant et les demandes de la famille.
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Annexes

Annexe 1 :
Parcours de soins d’un patient porteur de 1ésion médullaire : schéma récapitulatif
Guide — Affection longue durée : Paraplégie (1ésions médullaires) — HAS juillet 2007

Parcours de soins d’un patient porteur de
Iésion médullaire : schéma récapitulatif

1™ phase : Prise en charge initiale en centre spécialisé

- Diagnostic et bilan initial de la lésion medullaire et de
ses5 conséguences potentielles

- Arguments diniques et paracliniques

- Annonce du diagnostic et du pronostic

2° phase : Mise en place d'un programme individuel adapté de
réeducation et de réadaptation

Médecin de médecine physique et de
réadaptation (MPR) spécialisé, référent,
coordinateur

Prise en charge globale multidisciplinaire

- Meédecin traitant informe et impligué dés les premiéres sorties au domicile

- Structures specialisées et réseaux

- Recours systématique a un urologue, un orthopédiste et un neurg-chirurgien
- Recours selon les besoins aux autres spécialistes

- Paramédicaux : kinésithérapeules et ergothérapeutes a titre systématique, les
autres selon les besoins

- Awutres intervenants selon les besoins

3® phase : Suivi au long cours

Suivi conjoint médecin traitant / médecin de
MPR spécialisé et référent

|

Prise en charge globale multidisciplinaire coordonnée entre les différents
Intervenants

- Mémes intervenants que pour la 2° phase

- Si maintien & domicile : rile des HAD, SSIAD et SAMSAH

|

Hospitalisations

- Bilan

Complications

Chirurgie fonctionnelle

Reprise de la rééducation

Aulres causes (par ex. répit en unités de SSR)
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Annexe 4 :

Classification de Tanner évaluant I’acquisition des caractéres sexuels secondaires.

Source : College national des pédiatres universitaires

Développement mammaire

S1
s2
S3
S4
S5

Absence de développement mammaire

Petit bourgeon mammaire avec élargissement de I'aréole
Glande mammaire dépassant la surface de 'aréole
Sailllie de l'aréole et du mamelon sur la glande

Aspect adulte

Développement des OGE du gargon

G1
G2
G3
G4
G5

Testicules et verge de taille infantile

Augmentation du volume testiculaire de 4 a6 mL

Augmentation du volume testiculaire de 6 & 12 mL et accroissement de la verge
Augmentation du volume testiculaire de 12 & 16 mL et accroissement de la verge

Aspect adulte

Pilosité pubienne

P1
P2
P3
P4
P5

Absence de pilosite

Quelgues poils sur le pubis

Pilosité pubienne au-dessus de la symphyse
Pilosité pubienne fournie

Aspect adulte (triangulaire chez la femme, losangique chez 'homme)
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Annexe 5 :

Signe de Risser, évaluant la maturation osseuse rachidienne via 1’ossification de la créte
iliaque

Source : SOFOP (Société Francaise d’Orthopédie Pédiatrique)

Test de Risser.

Il est basé sur la progression de l'ossification de la
créte iliaque. Cette ossification débute a I'épine
iliaque antérosupérieure puis elle progresse vers
I'arriére. La créte est schématiquement divisée en
trois tiers pour définir les stades suivants :
Risser 0 : absence d'ossification
Risser 1 : ossification du premier tiers
Risser 2 : ossification des 2 premiers tiers
Risser 3 : ossification sur toute la longueur de la créte iliaque
Risser 4 : début d'ossification de la physe
Risser 5 : ossification compléte de la physe

L'ossification compléte de ce cartilage de croissance qui commence a la partie postérieure de la créte
iliaque signe la fin de la croissance
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NOM : MAUROUX PRENOM : Louise

Titre de These : Prise en charge du blessé médullaire infantile : revue de cas et
discussion autour de la littérature

RESUME

Les 1ésions médullaires acquises sont des atteintes du systeme nerveux central en distalité du
tronc cérébral, elles sont de mécanismes variées et le tableau clinique spécifique dépend du
niveau neurologique et du type de 1ésion médullaire. Chez 1’enfant ces 1ésions sont rares avec
un incidence annuelle entre 1.99 et 2.4 par million.

Dans ce travail nous avons réalisé une revue de cas des 12 personnes ayant présenté une
lésion avant la puberté, suivi au niveau du centre de référence spinal nantais, afin de recenser
les complications spécifiques qu’ils ont présentés et illustré une revue de la littérature sur
celles-ci, les propositions de suivi et de prise en charge de ces enfants.

Afin de préserver I’avenir, en ce qui concerne les dysfonctions d’organe et de favoriser la
participation qui est un marqueur certain de qualité de vie ; nous présentons une proposition
de suivi basé sur la littérature et I’expérience du centre de référence spinal coordonné par
deux médecins de médecine physique et de réadaptation un référent spinal et un pédiatrique
en collaboration avec d’autres médecins spécialistes (orthopédiste, urologue, pédiatre,
neurochirurgien).

MOTS-CLES

LESION MEDULLAIRE, PEDIATRIE, PRISE EN CHARGE, SUIVI SPECIFIQUE,
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