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Troubles de la demarche aigu ou chronique:
les maladies neuromusculaires pediatriques a ne pas rater
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire: définition
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Regroupe les affections touchant
Le motoneurone antérieur

Le nerf périphérique

La jonction neuromusculaire

Les muscles

Signe clinique spécifique
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire: qu’est ce qui alerte ?

Retard des acquisitions motrices

Chutes frequentes

Manque de puissance musculaire

Fatigabilité: manque de puissance a 1’effort

Intolérance musculaire effort: douleur musculaire a I’effort

Deéeformations neuro-orthopédiques: rétraction du tendon d’ Achille
marche sur la pointe des pieds (digitigrade)
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire: interrogatoire

Date de début des symptomes?
Evolution subaigué ou lentement progressive ?

Signes fonctionnels

Manque de force

Douleur ou crampe musculaire

Douleur neuropathique: fourmillement, électricité

Difficultés au quotidien: périmetre de marche, relever du sol, montée/descente des escaliers

Facteur déclenchant effort physique, jeline, état infectieux, médicaments

Variabilité du déficit dans la journée ou a 1’effort (sport)

Age de développement des acquisitions motrices notion de retard, stagnation ou régression motrice

Antécedents familiaux consanguinite, cas semblables familiaux
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire: examen clinique

Site concernant le deficit de la force musculaire:
analyse de la marche dynamique, course, relever du sol

Racine des membres: marche dandinante

) _ Atteinte distale: steppage
Atteinte muscles pelviens

Atteinte releveurs de pieds



1&2décembre 2023 4

o 23 °™ Journees
Bordeaux - Hotel Pullman | = /SRS d’Urgences Pediatriques du Sud-Ouest

Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire: examen clinique

Site concernant le déficit de la force musculaire:
analyse de la marche dynamique, course, relever du sol

_ Signe de Gowers: atteinte racine pelvienne
Course lente dandinante
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire: examen clinique

Inspection: trophicité musculaire

Amyotrophie diffuse Hypertrophie des mollets
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire: examen clinique

Inspection: déformations articulaires sur rétractions musculaires

Pieds creux et tombants , Pieds _
Equins Hyperlordose lombaire
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire: examen clinique

Inspection: face, ceinture scapulaire

Atteinte fixateurs omoplates
Atteinte faciale

Ptosis variable dans la journée

Force musculaire analytique quotéede 0a5
Réflexes osteotendineux: présents, diminués ou abolis
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire aigu ou subaigu

Installation aigué
Topographie de I’atteinte déterminée

|

hypo/aréflexie oul Faiblesse musculaire non d0U|e|UfS
ostéo-tendineuse ascendante * Musculaires
atteinte
oui extra musculaire
v non oui
syndrome _
de myopathie

rhabdomyolyse

Guillain Barré inflammatoire
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire aigu ou subaigu

Déficit moteur avec atteinte paralytique ascendante jusqu’a tétraparésie/tétraplégie
Installation en quelques jours
Paresthésies (25 % des cas)
Aréflexie ostéotendineuse (parfois ROT trés diminués)
Episode infectieux dans 10 a 15 j précédents

Syndrome de Guillain Barré

" \\

Ponction lombaire _ _
Dissociation albumino-cytologique Electromyogramme B!Ian sang gutmm_mL_m
entre J3 et J10 atteinte démyélinisante/axonale Anticorps antigangliosides

Bilan infectieux
Sérologies virales
Campylobacter jéjuni

Traitement sans délai
Immunoglobulines 1g/kg/j pendant 2 jours
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire aigu ou subaigu

Diurese?
—>  Coloration foncée des urines
Myoglobinurie

Myalgies, faiblesse musculaire
Plus rare: choc, coma hypovolémique
CK> 1000 Ul/I

J CK > 15000 U/l

Rhabdomyolyse

/ \.

|

Traumatique Virale Inflammatoire Histoire familiale?
Episode récurrent?
l Virus: Facteur déclenchant (et non causal)?

Anurie
Crush Syndrome Myosite aigué virale Dermatomyosite CK> 10 000 U/
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire aigu ou subaigu

Douleurs musculaires intenses
Mollets tendus et douloureux +++
Refus de marche
Episode infectieux viral dans les jours précédents ou concomitant

Terrain: garcon, 5 a 8 ans

Hospitalisation urgente ?
- v Myoglobinurie associée
CK> 10 000 U/

Myosite bénigne virale

Antalgiques de paliers 1 Bilan contrdle
-indicati a 1 mois : (s
o1 Posigiocoiéo i Contre-indication AINS Normalisation CK Consultation neuropédiatre?
evation Repos, hydratation Non normalisation CK a 1 mois

Resolutif quelques jours Episodes récidivants
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire aigu ou subaigu

Douleurs musculaires diffuses
Fatigabilite, altération de état général
Déficit de la racine des membres
Arthralgies
Febricule non obligatoire

Myopathie Inflammatoire

— AN T

Atteinte extramusculaire

CK/a/ EMG

o myogene
VS élevée

Bilan auto-immun
ACAN: anti-PM1
Ac spécifiques anti-myosites

Erytheme Erytheme Erytheme péri-unguéal
photo-aggravé lilacé paupiéres douloureux
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire aigu ou subaigu
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Rhabdomyolyse sévere
CK > 10 000 Ul/i

Sang
Age < 6 ans Carnitine totale, Acylcarnitine
Ammoniémie, CAA

Age > 6 ans

- N

Béta oxydation
Acides Gras

Geéne

Myoglobinurie . RYR 1
CAO
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire chronique

: Gargon
Fille ou gargon

Amyotrophie spinale infantile Myasthénie Myopathie Métabolique Dystrophinopathies

v

v

Auto immune Congenitale Maladie de Pompe CPK > 50a200 N
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire chronique

Amyotrophie spinale infantile de type 3

Faiblesse

Oligonucléotide antisens
Nusinersen (IT répétées)

Petite molécule
Risdiplam (orale quotidienne)

Biologie moléculaire

CPK ~ EMG géne SMN1
15-2N Atteinte de corne antéerieure
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire chronique

Myasthénie auto-immune
Syndrome myasthénique congenital

Atteinte oculomotrice
Ceint Pyridostigmine heveux ptOSiS uni ou bilatéral

Cei Immunomodulateurs diplopie
Immunosuppresseurs strabisme

Pyridostigmine
3,4 DAP

Salbutamol

Fluoxétine
Variabilité symptdmes dans la journée

Examen clinique : peut étre normal !!!

Forme autoimmune < Bilan en milieu spécialisé >  Myasthénie congeénitale
\ EMG \
_ _ _ décrément _ o
EMG Bilan sanguin auto-immun incrément Bilan géneétique

décrément Ac anti Rach et anti MuSK dédoublement du PA
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire chronique

Maladie de Pompe forme juvenile

Début enfance ou adolescence
Faiblesse musculaire a prédominance ceinture
Fatigabilité ou intolérance musculaire a I’effort

Enzymothérapie IV
Alglucosidase alfa

Avalglucosidase alfa

Biologie Moléculaire
Gene GAA



1 & 2 décembre 2023 . -
23 °™ Journees

| 6 o Hﬂgi'l‘TTARlilER
o & B ‘ ‘ ! d," p . d. t . d s d o t . }V UNIVERSITAIRE
Bordeaux - Hétel Pullman | ° o ; rgences Pediatriques du sud-0ues A somoeax

Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire chronique

Garcon < 6 ans Gargon deuxiéme décennie

R_acine pelvienne, dandinant Dystrophinopathies Difficultés sportives, myalgies effort
Signe de Gowers Hypertrophie des mollets

Hypertrophie des mollets \ /

Myopathie de Duchenne < CPK tres élevée : 100 N

Myopathie de Becker

\ Bilan neuropédiatrie /
Biopsie musculaire . Bilan genetique :
Gene de la dystrophine

X récessif



1 & 2 décembre 2023

-~ ”y
z 3 emes l ' CENTRE
o u Il e e s HOSPITALIER

» }V UNIVERSITAIRE
A BORDEAUX

Bordeaux - Hotel Pullman

g .L ; P d’Urgences Pediatriques du Sud-Ouest
& Ll

Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire chronique

Myopathie de Duchenne
Diagnostic a 5 ans

Tout retard cognitif du garcon <5 ans
doit faire pratiquer un dosage de CPK
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire chronique

Myopathie de Duchenne
Prise en charge

Muscle Ceeur

Corticoides ) IEC
Bétabloquant

Population ciblée selon anomalie génetique

PNDS DMD
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Trouble de la démarche d’origine neuromusculaire: Conclusions

Importance du mode d’installation
Traitement d’urgence sur les €tiologies aigu€s/subaigués

Bilan spécifique en centre spéecialisé pour les causes chroniques

Merci pour votre écoute

Merci aux enfants et a leurs familles pour I’iconographie d’enseignement



