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Préambule

Chez I'enfant paralysé cérébral, la Rhizotomie Postérieure Fonctionnelle (RPF) fait partie de I'arsenal
thérapeutique de la spasticité. L'indication de ce traitement définitif est délicate et discutée
collégialement. Les objectifs de ce travail sont :

D’observer I’évolution des scores fonctionnels avant et 2 ans apreés la chirurgie sur une
cohorte d’enfant opérés ;

De recueillir les objectifs attendus et obtenus apres la RPF;

De relever, sur le long terme, la survenue d’événements indésirables, les traitements
complémentaires de la spasticité et de ses conséquences orthopédiques qui ont été
nécessaires ;

De proposer un recueil standardisé des évaluations pré- et post- opératoire chez tous les
enfants bénéficiant d’'une RPF.
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[I-INTRODUCTION
I-A. La Paralysie Cérébrale (PC).
[-A.1. Définition

La définition la plus utilisée dans les réseaux de surveillance de la paralysie cérébrale (PC) est celle du
réseau européen de surveillance de la PC (SCPE, Surveillance of Cerebral Palsy in Europe (1)):

“CP is a group of disorders i.e. it is an umbrella term; it is permanent but not unchanging; it involves a
disorder of movement and/or posture and of motor function; it is due to a non-progressive
interference/lesion/abnormality; this interference/lesion/abnormality is in the developing/immature
brain.” (2)

« La paralysie cérébrale est un terme générique pour désigner un ensemble de troubles ; permanents
mais non immuables, qui comprend des anomalies du mouvement et/ou de la posture et des
fonctions motrices ; qui est di a des anomalies/des lésions/interférence sur un cerveau en
développement/immature. » (2)

Plus récemment, la PC a été redéfinie par Rosenbaum (1) comme un ensemble de troubles du
développement du mouvement et de la posture, responsables de limitations d’activités, et causés par
des atteintes non progressives survenues lors du développement du cerveau chez le feetus ou le
nourrisson. Les troubles moteurs de la PC sont souvent accompagnés de troubles sensoriels,
perceptifs, cognitifs, de trouble de la communication et du comportement, d’une épilepsie et de
problemes musculosquelettiques secondaires (3).

Rosenbaum propose de classer les enfants PC en prenant en compte les troubles moteurs (troubles du
tonus et mouvements anormaux, capacités motrices); les troubles associés, la topographie de
I'atteinte et les lésions neuroanatomiques (imagerie), I'étiologie et I'dge de survenue de I'atteinte
neurologique (avant 2 ans en France, et avant 1-5 ans selon les pays).

I-A.2. Epidémiologie de la paralysie cérébrale en France et dans le monde.

Prévalence :

Il existe pres de 40 registres de surveillance de la paralysie cérébrale dans le monde (dont le premier
date de 1950). Le premier recueil de grande envergure a été initié en Europe en 1998 (SCPE
Surveillance of Cerebral Palsy in Europe) (1) .

La PC concerne 1.77/1000 naissances en Europe (4). A I’échelle mondiale, Park rapporte 1.8-2.3/1000
habitants (5) (en Suéde : 1.96/1000 (6), aux USA : 3.1/1000) (7), et au Canada : 2.2/1000 enfants de 5
ans).

Facteurs de risque :

Le sex ratio est en défaveur des garcons (8).

La prématurité concerne 35 a 46% des enfants PC (6,9) (dont 14% de grossesses multiples). (Figure 1).
Les grossesses multiples et les poids de naissances extrémes sont aussi des facteurs de risque de
paralysie cérébrale (4,10).

Les facteurs socio-économiques et I’age maternel sont débattus (4,10). (8)).

16

FUSTIER
(CC BY-NC-ND 2.0)



100

O Cerebral palsy cases per 1,000
80 - neonatal survivors
" [ Percentage of all cerebral palsy
4]
T 60 —
(%]
>
%]
©
S 40
&
)
g 20
8 _
04 ' ﬂ ' l]ﬂ

20-27 28-31 32-36 37+
Cestational age (weeks)
Figure 1 : Association entre I’3ge gestationnel et la prévalence de la PC (hombre d’enfants PC/100
naissances). Extrait de Graham 2016 (11)

Etiologie :

Quarante-deux pourcent des PC sont de causes périnatales (AVC, choc néonatal, cedéme cérébral,
encéphalopathie anoxo-ischémique chez les enfants nés apres 34 semaines d’aménorrhée (SA), ictere
nucléaire) - ou néo-natale (infection intra-utérine, AVC, hydrocéphalie, atrophie périventriculaire ou
porencéphalie pour les enfants nés apres 34 SA) (12). Pour Cans, les infections seraient responsables
de 50% des PC, suivies pas les AVC (20%) puis par les lésions cérébrales (8%) (9). Les étiologies
postnatales sont associées avec un handicap plus sévere selon l'auteur.

Dans 21% des cas |'origine de la PC demeure inconnue (12).

Evolution épidémiologique :

En Europe, la prévalence de la PC a tendance a diminuer de 0.7% par an (1.90->1.77/1000
naissances/an) notamment pour les poids de naissance trés petits a modérément bas (1.5 a 2.5 kg). La
prévalence reste stable pour les poids de naissance normaux et extrémement bas. (4,11)

Le dernier bulletin du Registre des Handicaps de I'Enfant et Observatoire Périnatal- 2017 (RHEOP) (13)
montre cependant une augmentation du taux de handicap sévére en Isére, Savoie et Haute-Savoie
passant de 8 a 9.5/1000 enfants dont 2.5 — 3/1000 naissance de handicap moteur (Figure 2). Cette
augmentation pourrait étre due a I'augmentation du repérage des enfants porteurs de troubles
autistiques.

Taux pour mille
10 7

9,5
M Total Handicaps séveres
g 80

M Troubles autistiques

i Déficience motrice

3 i} == i 3,0 mDéficience intellectuelle
2
1,0 09 ™ Déficience sensorielle

0+ ‘ ‘ .
2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013  Année des 7 ans
(1998) (1999) (2000) (2001) (2002) (2003) (2004) (2005) (2006) (Année de naissance)

Figure 2 : Prévalence des déficiences neurodéveloppementales sévéres en Isére, Savoir et
Haute-Savoie de 2005 a 2003. Extrait du bulletin du RHEOP 2017(13)
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I-A.3. Pronostic fonctionnel dans la PC

Les auteurs rapporte une détérioration de leur marche pour 45 — 52% des enfants PC (14,15), a partir
de 7 ans et surtout entre 20 et 40 ans (14,16) et majoritairement chez ceux présentant une atteinte
bilatérale. Le déclin des fonctions motrices dépend aussi du niveau de déambulation de départ : il avait
été noté sur une cohorte de 7550 patients, que les enfants ayant une marche difficile et qui utilisaient
occasionnellement un fauteuil roulant manuel étaient plus a risque de perdre leurs capacités de
marche alors que les enfants marchant seuls plus de 6 metres avec un bon équilibre avaient plus de
chance de garder leurs capacités fonctionnelles, voire méme de s’améliorer durant I'adolescence (17).

Les causes de ce déclin mises en avant sont le déséquilibre entre la demande environnementale et les
capacités du patient a I’dge adulte, la croissance, I'augmentation du co(t énergétique de la marche qui
est favorisée par les enraidissements articulaires, les raideurs musculaires, les troubles de la statique
rachidienne (18). De plus, la fatigue est plus fréquente chez les adultes PC que chez les adultes
ordinaires (14) et les atteintes articulaires et les douleurs sont des raisons habituelles d’arrét de la
marche indépendante durant la vie des PC aprés I'age de 25 ans (18).

Tosi parle de vieillissement prématuré : perte de force musculaire, diminution de I'endurance,
douleurs musculaires et articulaires sont rapportées deés la grande enfance et au début de I’age adulte
(19) et mise sur le compte de la spasticité (20). Selon Park, si la spasticité n’est pas prise en charge, les
capacités fonctionnelles des paralysés cérébraux continuent de se détériorer et ils peuvent perdre la
marche a I’dge de 50 ans (21).

I-A.4. PC et scores d’évaluation fonctionnelle
I-A.4.a. Stades de Palisano - Gross Motor Functional Scale (GMFCS)

Le systéme de classification de la fonction motrice globale pour la Paralysie Cérébrale (GMFCS) est
basé sur les mouvements volontaires et met I’accent sur la station assise, les transferts et la mobilité.
Cette échelle, décrite initialement par Palisano, a fait I'objet d’un travail de validation continue sur
plusieurs années, et a montré sa reproductibilité inter-observateurs et a travers le temps (3).

Elle distingue les enfants en fonction de leurs capacités de posture et de déplacement selon 4 classes
d’age (1-2 ans, 2-4 ans, 4-6 ans, 6-12 ans) et dans les lieux de vie habituels de I'enfant (et non sur les
meilleures performances).

Elle sépare 5 stades, du stade | qui représentent les enfants PC peu dépendants au stade V pour les
enfants complétement dépendants sur le plan moteur (22). Dans sa version étendue cette échelle
concerne également la population PC de 12 a 18 ans (GMFCS - E & R ©2007 (23), cf. Annexe A Figure
1).

I-A.4.b. Gillette Functional assesment questionnaire (FAQ)

Il existe d’autres scores fonctionnels moins utilisés mais plus représentatifs des capacités de
déplacement en milieu écologique comme celui de I'échelle de marche du questionnaire d’évaluation
fonctionnelle de Gillette (Functional Assessment Questionnaire (FAQ)). Il s’agit d’une échelle
descriptive correspondant a une partie de cet auto-questionnaire utilisé depuis 1994 pour les sujets
évalués au laboratoire d’analyse de la marche du Gillette Children’s Hospital.

Il comporte dix niveaux (du niveau 1 pour les enfants les plus dépendants au niveau 10 pour les plus
indépendants) qui évaluent les capacités habituelles de marche du sujet en intérieur et en extérieur.
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(cf. Annexe A Figure 2). La classification du sujet ne prend pas en compte |’utilisation éventuelle d’aides
techniques de marche. La fiabilité et la validité de cette échelle ont été évaluées uniquement sur des
enfants de niveau 6 a 10 ans (24).

[-A.4.c. Gross Motor Functional Measure (GMFM) ou Evaluation Motrice Fonctionnelle
Globale

L’évaluation motrice fonctionnelle globale congue par Russell (25) comprend 88 items répartis en 5
dimensions qui peuvent étre analysés séparément :
A : couché et retournements,
: position assise,
: ramper, quatre pattes et a genoux dressés,
: station debout,
: marche, course, saut.

m o O @

Chaque item est coté de 0 a 3 (« n’ébauche pas » a « accomplit »). Le 100% correspond aux capacités
motrices d’un enfant ordinaire de 5 ans. Chaque dimension a le méme poids statistique et est rapporté
sur 100. Un score cible total est calculé pour chaque enfant comme la moyenne des dimensions
sélectionnées selon son age, son statut fonctionnel et les zones d’intérét (A, B, C, D et/ou E).

Palisano et Rosenbaum ont montré, sur de larges cohortes, une corrélation entre les niveaux GMFCS

et les score GMFM 88 et 66 respectivement. (Figure 3). (22,26). Hanna, Rosenbaum et al. ont ensuite
ajouté a ces courbes les percentiles de référence de GMFM pour chaque stade GMFCS (n=650) (27).

904 Level |

. Levellll

Level IV

GMFM-66 Score
(%]
?

Level V

T T T T T T T T T T T T T T 1
012345678 9101112131415

Figure 3 : Courbe prédictive d’évolution de la GMFM 66, par niveau GMFCS. Extrait de
Rosenbaum 2002. Les différents items de la GMFM 66 sont figuré en bleu. (26)
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I-A.4.d. Indice de Dépense Energétique (IDE)

La mesure de I'IDE permet d’évaluer le co(t énergétique de la marche, qui augmenterait avec les
contraintes musculaire dues a la spasticité (28,29).

La mesure de I'IDE (30,31) nécessite que I'enfant marche, chaussé, sur un parcours circulaire dessiné
au sol, a vitesse spontanée et réguliere, pendant 5 minutes. L’enfant porte un cardiofréquencemeétre
restituant la fréquence cardiaque (FC) toutes les 5 secondes durant la derniére minute. La FC moyenne
sur la derniere minute est rapportée a la vitesse de marche :

IDE (sans unité) = FC moyenne a la 5™ minute (battements/min)
vitesse de marche (m/min)

L’'IDE est un reflet du colt énergétique métabolique de la marche, plus simple que la mesure de la
consommation en oxygene et repose sur la relation linéaire entre la fréquence cardiaque et la
consommation d’oxygéne (32,33)). Toute variation de +- 0.2 X IDE de référence est significative (31).

I-B. La spasticité
Elle est la premiere indication des RPF (94% des publications relevées (34,35)).
I-B.1. Définition

La spasticité a longtemps été définie comme « une augmentation vitesse-dépendante des réflexes
toniques d’étirement accompagnée d’une exagération des réflexes ostéotendineux (Figure 7),
résultant d’une hyperexcitabilité du réflexe d’étirement, considérée comme une composante du
syndrome pyramidal » (36). Delwaide ajoute a cette définition I'atteinte préférentielle de certains
muscles (muscles posturaux fléchisseurs aux membres inférieurs et extenseurs aux membres
supérieurs) et des données physiopathologiques : « La spasticité résulte de I’hyperexcitabilité de la
voie la vers les motoneurones, associée a un traitement anormal du niveau spinal d’autres afférences
périphériques » (37). Un rappel physiopathologique est proposé en Annexe B.

I-B.2. Spasticité dans la paralysie cérébrale

Dans la paralysie cérébrale (PC), la spasticité est le désordre moteur principal (11) et le plus pourvoyeur
de déficiences motrices . Elle apparait vers I'dge de 1 an et augmenterait jusqu’a 5 ans (38) puis
déclinerait jusqu’a I'age de 15 ans (38% d’enfants spastiques a 5 ans contre 22% a 15 ans dans cette
méme étude). La diminution des injections de toxine botulique avec I'dge sont le reflet de cette
évolution (les injections seraient plus fréquentes entre 4-6 ans (26)).

I-B.3. Evaluation de la spasticité

L’échelle d’Ashworth (mAS, modified Asworth Scale) utilisée aujourd’hui dans sa version modifiée par
Bohannon, a été mise au point pour évaluer I'effet d’un traitement anti-spastique chez des patients
atteints de sclérose en plaque (39). Il s’agit de I’échelle la plus utilisée en pratique quotidienne et dans
la littérature scientifique (2761 citations selon Web Of Science). Sa variabilité intra-juge est correcte
au membre supérieur (mais beaucoup moins au niveau de la cheville et du genou). Sa variabilité inter-
juge ne 'est pas. La forme modifiée de cette échelle a une meilleure sensibilité (39,40).
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L’échelle de Tardieu (41), plus précise, prenant en compte la vitesse d’étirement et ayant une meilleure
variabilité inter-juge que I'échelle d’Ashworth est plus complexe a utiliser et est, de fait, moins
disponible dans nos dossiers cliniques.

I-B.4. Déformations orthopédiques induites par la spasticité

La spasticité entraine sur le long terme des rétractions tendino-musculaires, des torsions osseuses et
des déformations articulaires irréversibles (42).
Les déformations orthopédiques les plus fréquentes sont :

- I'excentration de hanche (liée a I’hypertonie des adducteurs),

- I'hyper-antétorsion fémorale,

- le flexum de hanche,

- Il'ascension rotulienne,

- le recurvatum de genou,

- la torsion tibiale externe excessive (ou plus rarement I"hypotorsion tibiale liée a un pied en
varus adductus),

- les déformations des pieds (en varus adductus, valgus abductus, pied équin ou talus, hallux
valgus et griffe d’orteils),

- les bassins obliques et les déformations rachidiennes (scolioses, cyphoses et lordoses),

- lesinégalités de longueur des membres inférieurs (43).

I-B.5. Prise en charge thérapeutique de la spasticité.

Actuellement, le traitement de premiere intention est la toxine botulique (44) qui bloque la libération
présynaptique de l'acétylcholine a la jonction neuro-musculaire, en se fixant notamment sur les
récepteurs des motoneurones du systeme nerveux périphérique sans les détruire. La kinésithérapie,
des attelles ou des platres de postures sont fréquemment utilisés seuls ou en complément des
injections de toxine botulique.

Les traitements par voie orale tel que le VALIUM, le BACLOFENE, la TIZANIDINE et le DANTROLENE sont
un choix de seconde intention (45,46). En effet, s’ils réduisent efficacement le tonus musculaire (47),
ils n"améliorent pas nécessairement la fonction motrice (37,48-50) et entrainent sédation, fatigabilité,
somnolence et une inhibition de la plasticité cérébrale (37,48-50). Aussi leur innocuité sur le
développement cérébral de I'enfant n’a pas été démontrée.

Les neurolyses par alcoolisation ou phénolisation sont moins utilisées, réservées chez I'enfant a de
rares indications trophiques et de confort. (46,51)

Enfin, peuvent étre discutées des approches chirurgicales telles que la pose d’'une pompe a BACLOFENE
intrathécale, la DREZotomie (lésions de la zone d’entrée médullaire des racines dorsales - Dorsal Root
Entry Zone - privilégiée pour les enfants sans objectif d’amélioration fonctionnelle et présentant une
spasticité douloureuse) et la Rhizotomie Postérieure Fonctionnelle (Figure 9 et 10).

Les rhizotomies ventrales, les myélotomies longitudinales et les cordectomies ne sont plus pratiquées
(37).
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I-C. La RPF (rhizotomie dorsale sélective ou radicotomie postérieure fonctionnelle)

La RPF est une section partielle d’'une ou plusieurs racines dorsales, en amont du ganglion rachidien,
proposée, chez I'enfant PC dans les spasticité diffuses des membres inférieurs en alternative a la
pompe a BACLOFENE.
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Sslective Posledior Radicelectomy

Représentation schématique de la RPF Représentation schématique de la DREZotomie

Figure 4 - Extrait de Salame 2003 (52) Figure 5- Extrait de Sindou 1991(53)

I-C.1. Historique (Enslin 2018)

La premiere RPF décrite date de 1880, et a été réalisée par Abbe a visée antalgique. Plusieurs
chirurgiens (Bennett (54), Sherrington 1898) remarquent une diminution de la spasticité post-
opératoire (37) et Foerster réalise la premiére rhizotomie a visée anti-spastique chez I’lhumain en 1908.
Du fait des complications post-opératoires (hypoesthésie épicritique et proprioceptive, déficit moteur,
troubles trophiques, dénervation vésicales) la technique a été abandonnée pendant plusieurs
décennies. A partir de 1976, la RPF est réintroduite par Gros (Montpellier) et subira plusieurs
modifications (55) qui sont détaillées en Annexe C.

Aujourd’hui la Rhizotomie Postérieure est pratiquée dans plusieurs centres en France aux Etats-Unis,
en Allemagne et en Angleterre. (56)

I-C.2. Sur le plan physiopathologique,

Selon Sherrington, la RPF agirait par interruption des réflexes monosynaptiques d’étirement et des
réflexes polysynaptiques de défense. La section partielle des racines dorsales diminuerait le signal
excitateur afférent qui est hyperactivé par défaut d’inhibition de la voie pyramidale et qui serait a
I’origine, pour partie, de la réponse motrice exagérée observée dans la spasticité.
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Cependant la spasticité explique partiellement les déficiences fonctionnelles motrices et les auteurs
s’accordent pour dire qu’'une meilleure compréhension des effets fonctionnels de la RPF serait
nécessaire (57).

I-C.3. Les objectifs de la chirurgie

Les objectifs de la chirurgie varient selon le niveau fonctionnel (stade GMFCS) de I'enfant :

- Pour les niveaux neuromoteurs Il, lll et certains stades IV : obtenir, d’améliorer ou conserver
une marche avec ou sans aide technique et retarder, voire éviter une chirurgie orthopédique
correctrice.

- Pour les niveaux neuromoteurs IV et V : antalgie, facilitation des soins de nursing, facilitation
de l'installation au fauteuil et des transferts, prévention orthopédique.

I-C.4. Evaluation pré-opératoire

Cette évaluation s’appuie sur des bilans spécifiques analytiques et fonctionnels réalisé par le médecin
rééducateur et le kinésithérapeute :

- Bilan médical afin de préciser la géne fonctionnelle, I'existence de douleurs diurnes ou
nocturnes, de crampes, d’évaluer les déficiences vésico-sphinctériennes et si besoin
d’envisager un bilan spécifique avec une échographie des reins et de I'arbre urinaire complété
si nécessaire d’un bilan urodynamique.

- Bilanclinique neuro-orthopédique : mesure des amplitudes articulaires (angle de 1éere tension-
amplitude résiduelle), évaluation de la spasticité (mAS), évaluation de la sélectivité de la
commande motrice (CMS : contréle moteur sélectif), évaluation de la force musculaire des
agonistes et des antagonistes, mesure des parameétres osseux (antétorsion fémorale, torsion
tibiale, ascension rotulienne).

- Bilan radiographique du rachis afin de vérifier I'absence de malformation osseuse congénitale
ou la présence d’une déformation préexistante de type scoliose ou cyphose au niveau de la
charniére dorso-lombaire. Si possible, une IRM est réalisée pour préciser la hauteur du cone
médullaire.

- Bilans fonctionnels : EMFG, GMFCS, Functional Movement Screen (FMS), FAQ de Gillette,
indice de dépense énergétique (IDE)

- Bilan vidéo : de la marche ou de la déambulation ou du niveau moteur sur tapis de marche.

- Bilan électromyographique (EMG) et vidéographique de la marche : 'EMG de surface est plus
adapté pour ce type de patient car plus facilement réalisable que I’AQM (analyse quantifiée
de la marche) compte tenu de leur jeune age. L'EMG vidéo vise a rechercher les anomalies de
timing lors de la marche qui peuvent étre liées a la spasticité.

L’indication chirurgicale est posée a I'issue d’une consultation multidisciplinaire réunissant I’enfant, les
parents, les neurochirurgiens, le médecin rééducateur, une infirmiére, les kinésithérapeutes. Les
objectifs de la chirurgie sont repris et précisés, le neurochirurgien explique la technique chirurgicale
de la RPF, les avantages et les risques (51) .

Dés que la chirurgie est programmée, une consultation auprés du neuropédiatre du service est
organisée afin de reprendre avec les parents et I'enfant les diverses informations données, de bien
préciser le déroulement de la rééducation post-opératoire, de soutenir I'adaptation de |'organisation
familiale post-opératoire. Les parents et I’enfant sont informés sur les risques de douleurs aigues et a
distance, en particulier de douleurs neuropathiques.
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Al'issue de la réunion de concertation pluri-disciplinaire (RCP) un premier graphique préopératoire est
réalisé.

Figure 6 : Exemple de schéma pré-opératoire utilisé pour cibler les racines en fonction du niveau
vertébral (et des indications musculaires associés a ces racines). Les carrés gris représentent les
abords inter-lamaires qui peuvent étre effectués — Pr SINDOU
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II- MATERIEL ET METHODE

Il s’agit d’une étude monocentrique rétrospective réalisée a partir de 38 patients opérés a I’'Hopital
Wertheimer des Hospices Civils de Lyon, par deux neurochirurgiens, et pris en charge dans les suites
aux Centre Médico-Chirurgical des Massues de 1991 a 2018.

[1-A. Criteres d’inclusions

Enfants paralysés cérébraux de niveau GMFCS Ill 3 V et présentant une diplégie spastique ou
une quadriplégie spastique ;

Agés de plus de 2 ans mais avant le pic pubertaire ;

Ayant la possibilité d’effectuer un séjour de rééducation intensive dans les suites de la RPF.
Ayant bénéficié RPF avant 2017 et d’évaluation neuromotrice régulieres dans les 3 ans suivant
le geste ;

Les atteintes mixtes (dystonique et spastique) n’étaient pas les indications privilégiées mais
n’étaient pas un critére d’exclusion ;

Les déformations rachidiennes préexistantes n’étaient pas une contre-indication mais
faisaient I'objet d’une surveillance accrue et de précautions chirurgicales ;

Le déficit intellectuel n’était pas une limite.

[-B. Critére d’exclusion

Autres pathologies, notamment AVC et pathologies évolutives, refus de participer.

[I-C. Mesure éthique et refus

Les patients ou leur représentants légaux ont été informés par courrier de I’étude, nous n’avons regu
gu’un refus de I'utilisation des données cliniques parmi les 38 sujets. L’étude a été approuvée par le
comité d’éthique des Hospices Civiles de Lyon.

II-D. Intervention

11-D.1. Voie d’abord effectuée

Sous anesthésie générale sans curare (REMIFENTANYL, KETAMINE), les patients sont installés en
décubitus ventral sur gélatine (Figure 11). Un repérage radiographique permet de repérer le niveau
rachidien ciblé. L’aponévrose lombaire et les masses paravertébrales sont réclinées puis deux voies
d’abord peuvent étre effectuées :

une laminoplastie monobloc de L1 a S2, créant un volet multi-lamaire qui est remis en place
et solidement resuturé aux moignons des lames et aux articulaires, permettant d’identifier
précisément les niveaux topographiques des racines (58) ;

un abord interlamaire élargi par égrugeage du bord des lames adjacentes bilatérales (ou KIDr :
keyhole interlaminar dorsal rhizotomy) en respectant les massifs articulaires et leurs capsules
et en gardant les processus épineux et les ligaments interépineux (ouverture de 2.5cm au 2/3
de lame sup et % de lame inférieure), rendant le repérage radiculaire plus difficile mais qui est
privilégié pour les enfants a risque de complication rachidienne.

Les niveaux sont déterminés en fonction du plan préopératoire (Figure 10).
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Figure 7 : Installation du patient, les électrodes de monitorage électrophysiologique sont visibles

[I-D.2. Plan de section

Un premier graphique pré-opératoire est réalisé par le neurochirurgien, en lien avec les rééducateurs,
prenant en compte la description clinique de la spasticité, I'énumération des muscles dont la spasticité
est délétere, la désignation des racines nerveuses supposées les innerver selon les données
anatomiques actuelles (59) et une estimation du pourcentage de section pour chaque racine ciblée.
Les racines innervant les muscles dont la spasticité ou la motricité doit étre préservées (muscle
antigravitaires, détrusor, sphincters anal et vésical) sont notées pour étre épargnées.

Ce plan est révisé aprés une deuxieme cartographie per-opératoire :

Aprés ouverture de la dure-mére et exposition des racines cibles ventrales et dorsales, celles-ci sont
séparées l'une de l'autre sur 5-10 mm (pour minimiser les manipulations et préserver les propriétés
conductrices).

Cartographie anatomique : Sous microscope opératoire les racines ventrales sont stimulées
(stimulation orthodromique bi- ou tri-polaire, Nimbus, 0.2- 0.5 mA, 2Hz, distance interpolaire de 4 mm
+-1mm) afin de confirmer leur niveau topographique (60) confirmé par les réponses musculaires
évaluées cliniquement (kinésithérapeute présent lors du geste) et a 'EMG de détection (électrodes
fichées dans les muscles adducteurs, quadriceps, ilio-psoas, ischio-jambiers, triceps sural, tibial
postérieur, fessiers, sphincter anal).

Tests physiologigues (Figure 12) : Une stimulation des racines dorsales (stimulation d’ondes carrées
bipolaires a 1mA, 50 Hz, de 0.1 msec) permet ensuite d’évaluer le degré d’excitabilité musculaire en
sachant que physiologiquement, I'obtention d’une réponse motrice nécessite une intensité au moins
3 fois plus importante lorsque la stimulation est faite au niveau radiculaire dorsal qu’au niveau
radiculaire ventral (62).

Sont considérées comme vectrices des arcs reflexes correspondant a la spasticité néfaste, les racines
dont la stimulation donne des réponses exagérées, de grade Ill ou IV selon Peacock (c’est-a-dire une
réponse motrice prolongée et diffusant a des niveaux distants du membre inférieur ipsi (grade IIl) ou
controlatéral (grade 1V) et ou du membre supérieur ipsi/controlatéral (grade 1V)).

Notre équipe stimule la racine entiere et non chaque radicelle afin d’éviter un effet de sidération ou
une dévascularisation de la racine.
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Les racines S2 sont systématiquement stimulées pour confirmer leur topographie radiculaire et leur
distribution myotomique afin d’éviter les complications uro-digestives : en cas de réponse motrice au
sphincter anal S2 est épargnée.

Les niveaux ciblés étaient L1 a S2 et le pourcentage de section oscillait entre 30 — 85%.
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Figure 8 : Monitorage électrophysiologique per-opératoire (vue microscopique). A et B : stimulation
d’une racine ventrale et réponse EMG. C et D : Stimulation de la racine dorsale correspondante (en cas
de réponse ventrale positive) et réponse EMG. E et F: section partielle de la racine en cas
d’hyperexcitabilité a la stimulation électrophysiologique. Extrait de Georgoulis 2018 (60).

II-D.3. Prise en charge post-opératoire

Un repos en décubitus strict est observé pendant 48h puis la marche peut étre reprise et un transfert
en rééducation est possible dés J5.

Une rééducation intensive (>2h/jour, 5 jours/7) en hospitalisation compléte était menée sur 5 a 6 mois
avec notamment une prise en charge kinésithérapeutique (mobilisation passive, postures
d’étirements, verticalisation sur table, orthéses nocturnes, renforcement musculaire), et posturale
(confection de posture de nuit suro-pédieuse et/ou en abduction de hanche), |a réalisation d’injection
de toxine botulique (si nécessaire) et la confection d’appareillage (ortheses anti-équin). Les enfants
étaient revus a 6 mois et 1 an par le neurochirurgien et/ou le médecin rééducateur pour un examen
neuro-orthopédique. Le port d’une ceinture lombaire n’est pas systématique.

La rééducation proposée dans notre étude differe par certain aspect (notamment la durée) de celles
relevées dans la littérature qui sont détaillée en Annexe D.

I1-E. Evaluation
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Les criteres de jugement principaux étaient collectés jusqu’a deux ans aprés la chirurgie. Il s’agissait du
stade GMFCS, du stade FAQ de Gillette, des scores GMFM et de I'IDE.

L’évaluation des enfants non marchants ne comprenaient que les STC A et B, les autres items n’étant
pas réalisables. L'évaluation des enfants marchants concernaient surtout les STC D et E s’intéressant a
la station de bout, la marche et les activités supérieures de marche

Les criteres de jugement secondaires étaient : la réalisation des objectifs fonctionnels préopératoires,
les sites et délais d’injections de toxine botulique et de chirurgie orthopédiques avant et apres la RPF
Les évenements indésirables étaient notés. Nous avons estimé le résultat sur I’objectif en fonction
des observations des parents, des médecins, chirurgiens et rééducateurs.

Les données étaient collectées rétrospectivement dans le dossiers médicaux (Centre Médico-
Chirurgical des Massues, Hospices Civils de Lyon service de I'Escale, Hopital Bellevue - Saint-Etienne).
Si cette information n’était pas écrite, le stade fonctionnel était évalué rétrospectivement sur les
données des observations cliniques et sur I'interrogatoire des kinésithérapeutes/médecins ayant suivi
ces enfants (appel téléphoniques, mails).

lI-F. Analyses statistiques

Le logiciel R Commander était utilisé pour les analyses statistiques sur les données fonctionnelles.

Les données continues (GMFM, IDE) étaient exprimées en moyenne et écart-types et les données
discretes (GMFCS et FAQ) en termes de médiane et de percentiles.

Aucune donnée ne suivait de loi normale sur notre échantillon.

Un test de Friedman était utilisé pour les comparaisons des variables intra-individuelle et si celui-ci
était positif il était complété par un test des rangs de Wilcoxon.

Pour évaluer s'il existait des facteurs prédictifs de bons résultats, nous avons calculé les coefficients de
Pearson pour chaque critere de jugements principaux et pour différentes variables (facteurs
influencables : 4ge au moment de la chirurgie, nombre de racine coupées, pourcentage de section ; et
non influencables : sexe, scolarité, topographie de |'atteinte motrice, niveau GMFCS, FAQ et GMFM
pré-opératoire).
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[1I- RESULTATS
IlI-A. Population

38 patients ont été inclus, une patiente a refusé de participer a I'étude.
Neuf filles et 28 garcons ont été opérés a un age compris entre 4.8 et 12.7 ans, (age moyen 7.96 ans *
2.08) entre 1991 et 2017.

Quatre-vingt-quatre pourcents des enfants étaient prématurés. La prématurité médiane était de 29
SA.

L’étiologie de la PC n’était pas connue pour 62% des enfants. Pour les autres il s’agissait d’anoxies par
trouble du rythme (n=4, 10.8%), de toxémies gravidiques (n=3, 8%), de décollements placentaires (n=2,
5%) ou bien de causes plus rares. Onze pourcents des enfants étaient issus d’une grossesse gémellaire.

Le type d’atteinte était majoritairement des quadriplégies spastiques (57%) puis diplégies spastiques
(24%) et mixtes (paralysie dystonique + spastique, 19%).

Le niveau GMFCS pré-opératoire était majoritairement Il (49%) et IV (41%) ce qui correspond a une
marche possible avec aide techniques (en autonomie pour le niveau lll ou avec assistance électrique
ou humaine pour le niveau IV). Quatre enfants étaient classés GMFCS V (aucun déplacement autonome
possible).

Le stade médian du FAQ de Gillette était de 4 (ce qui correspond a une marche de rééducation, lente,
en intérieur) avec une prédominance de stade 3 et 5.

La GMFM pré-opératoire moyenne était de 29% (n=26, SD 0.13) pour les scores total cible (STC) D et E
(station debout, marche, course et saut) et de 40% (n=9, SD 0.13) pour les STC A et B (retournement
et position assise).
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Sexe Autres traitements de la spasticité regus avant la RPF
Masculin 28 76% BACLOFENE 12 32%
Féminin 9 24% Toxine botulique 34 92%
Chirurgie orthopédique
. 2 5%
Age au moment de la RPF correctrice
7,96 ans SD
Age moyen 2,08
(4,8-12,7 ans)
Histoire périnatale
. i ) L. médiane 29 (27-
Topographie de I'atteinte Prématurité
SA 31)
Diplégie spastique 9 24% <28 SA 2 5%
Quadriplégie spastique 21 57% 28-32 SA 18 49%
Paralysie dystonique + spastique 7 19% 32-36 SA 8 22%
>36 SA ou a terme 9 24%
Intégration scolaire
Milieu ordinaire 19 51% Etiologies
Classe adaptée 11 30% Anoxie par trouble du rythme 4 11%
Non scolarisés 6 16% Toxémie gravidique 3 8%
Décollement placentaire 2 5%
Autre causes* 5 14%
Cause non connue 23 62%
Gémellité 4 11%
* hémorragie du per partum (n=1), syndrome
transfuseur-transfusé (n=1), atrophie sous corticale ,
sus tentorielle et spinale (n=1), hypoplasie vermienne
et du corps calleux (n=1), encéphalite virale ou
syndrome d'Aicardi Gouttiére (n=1)

Tableau 1 : Caractéristigues de la population étudiée (n=37). SA : semaines d’aménorrhée.

Niveaux fonctionnels pré-opératoire

GMFCS pré-opératoire Gillette pré-opératoire

Nalll 18 49% Gillette 1 6| 16%

NalVv 15 41% Gillette 2 5| 14%

NaVv 4 11% Gillette 3 7| 19%
Gillette 4 41 11%

IDE moyen (n=14) | 590 | sD247 Gillette 5 7] 19%
Gillette 6 5| 14%

GMFM pré-opératoire Gillette 7 3] 8%

Moyenne STC AB (n=9) 40% 0,25

Moyenne STC DE (n=25) 29% 0,13

Tableau 2 : scores fonctionnels pré-opératoire de la population étudiée.
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La durée moyenne de suivi pour les criteres de jugement secondaires est de 10 ans (2.1-28 ans).
Les données manquantes sont réparties selon le Tableau 3.

Données
manquantes N= %
GMFCS (a 24 mois) 3 8%
FAQ,(3 24 mois) 4 11%
EMFG (a 24 mois) 13 34%
24 en préopératoire | 66%
IDE 25 a 24 mois 63%
Compte-rendu opératoire | 1 3%

Tableau 3 : Données manquantes sur notre population (n=37).

[1I-B. Description de I'intervention

Pour 24 patients la voie d’abord était interlamaire élargie sur 1 a 4 niveaux (majoritairement 2-3

niveaux)
Pour 12 patients la voie d’abord était une laminotomie plastique monobloc (majoritairement L2-L5).

Le niveau, le nombre de racines coupées et le pourcentage de section sont résumés dans le Tableau
4. Les racines les plus coupées étaient L2, L3 et S1. Par enfant, la médiane du nombre de racines
coupées était de 8 (quartile (6;8)).

Les sections oscillaient entre 30% et 80% avec une médiane de 50% sur I'ensemble des racines
(quartiles 0.6-0.8).

. Nombre de racines Médiane de Section
Racines p . .
coupées sur la cohorte section maximale
L1 2 0% 30%
L2 55 50% 75%
L3 62 60% 75%
L4 44 33% 70%
L5 40 33% 75%
S1 66 60% 80%
S2 8 0% 50%
Toutes 277 50% (0,6-0,8) 80%

Tableau 4 : Répartition des sections radiculaires effectuées sur 277 racines.

[lI-C. Critéres de jugement principaux
I11-C.1. GMFCS

Sur la cohorte compléete : le GMFCS médian passait de IV a lll, dés 6 mois et cette amélioration se
maintenait a 2 ans de suivi.

En sous-groupe, on note que :
- La majorité des patients était de stade Ill (49%) et sont tous restés au stade lll a 1 et 2 ans de
la chirurgie.
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- Seuls les patients initialement de stade IV se sont améliorés et sont devenus stade Ill. A un an,
sur les 9 patients au stade IV avant la chirurgie, 5 passent en stade lll apres. A 2 ans, 2 patients
sont perdus de vue ; sur les 7 patients restants, il y a toujours 5 patients passés au stade ).
Cette amélioration était statistiquement significative (Wilcoxon p=0.145 a 6 mois, p=0.002 a
12 mois, p=0.006 a 24 mois) et notée des 6 mois hormis pour 2 patients dont 'amélioration
n’était notée qu’a partir de 12 mois (patients 14 et 21).

- Les 4 enfants de stade V sont restés a ce stade.

Si aucun enfant ne s’est aggravé sur I’échelle GMFCS a 2 ans, on a pu noter une aggravation transitoire
a 6 mois pour 1 enfant (passant du stade lll a IV a 6 mois, revenant au stade IV a 12 mois), dans un
contexte de complications urinaires compromettant la kinésithérapie.

Post-opératoire : M12
1] A \Y, PV
1 18 (49%)
Pré-opératoire : | |y 9 (24%) 5 (14%) 1
v 4 (11%)
Post-opératoire : M24
1] v \Y, PV
I 18 (49%)
Pré-opératoire : | |V 7(19%) | 5(14%) 2 (5%)
Vv 4 (11%)

Tableau 5 et 6 : Suivi du stade GMFCS a 12 mois (h=37, Wilcoxon SRT p<0.005) et a 24 mois (n=35, 2
perdus de vue (PV), p=0.0059 Wilcoxon SRT). PO : pré-opératoire, M12 : a 12 mois, M24 : a 24 mois.

[1I-C.2. FAQ de Gillette
Le FAQ était disponible a 24 mois pour 34 enfants.

Dix-neuf ont amélioré leur FAQ soit 57% des 34 enfants suivis a 24 mois avec une médiane qui passait
de 4 [2-5] a 6 [1-6] (Friedmann p<0.05), Figure 13.

Ceci correspond au passage d’une marche d’intérieur/de rééducation a une marche en extérieur sur
4.5-15m.

L’amélioration se faisait pour la plupart dés le 6™ mois (n=18), avec une amélioration médiane du
FAQ de 1 points ( Q1 ;Q3= (0 ;1) ; Wilcoxon p<0.001).
12 patients ont gagné 1 point, 3 ont gagné 2 points, et 3 ont gagné 4 points.

A1lanilyaune amélioration médiane de 2 points (Q1 ;Q3= (0 ;2) Wilcoxon p<0.001, 2 perdus de vue).
Quatre patients ont continué a s’améliorer a 1 an, 4 patients ont commencé a améliorer leur FAQ a 12
mois. Un enfant a progressé de 4 points (de 3 a 7) et 1 autre de 6 points (de 2 a 8).

A2 ansilyatoujours une amélioration médiane de 2 points (Q1 ;Q3= (0 ;2) Wilcoxon p<0.001, 4 perdus
de vue). Cing patients ont continué a s’améliorer a 2 ans, 2 patients ont commencé a s’améliorer a 24
mois.
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Un seul patient s’est aggravé passant d’'un FAQ de 2 a 1 a deux ans de suivi dans un contexte de luxation
de hanche douloureuse. Cela correspond au passage de quelques pas avec l'aide d’une tierce personne
a aucun pas possible. On note une diminution transitoire d’un point du FAQ a 12 mois chez un patient
et qui a retrouvé son stade de départ a 24 mois.

Au total, a 24 mois, 51% des 34 enfants étaient améliorés sur le FAQ, 35% restaient au méme stade et
3% (n=1) s’étaient dégradés.

En sous-groupe on note que les stades 2, 3 et 4 sont ceux qui s"améliorent le plus (de 1 a 6 points, cf.
Tableau 9).

Evolution du FAQ médian

7 * * *
6 y. o
5
g 4
o 3
2
1
0
PO M6 M12 M24
mediane 4 5 6 6
quartile 25 2 2
quartile 75 5 6 6 6
Suivi (mois)
Figure 9 : évolution du FAQ (médiane, n=34)
Post-opératoire : M24
1 2 3 4 5 6 7 8 PV
1 |4 |1
w 2 |1 1 1 1
S |3 1 1
&
o |4 0
&
‘é 5 2
& 16 1
7 1 1
Tableau 7 : Suivi du FAQ a 24 mois (n=34, Wilcoxon p<0.001) PO : pré-opératoire, M12 : a 12 mois,
M24 : a 24 mois.
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I11-C.3. IDE
L'IDE moyen pré-opératoire était de 5.90 (SD 2.46, n=13).

La différence moyenne était de -0.66 (-11%) a 6 mois, -0.37 (-6%) a 12 mois et -1.26 (-21%) a 24 mois
ais n’était pas significative. (WSRT a 24 mois p=0.067) (Figure 14).

10,00

8,00 /

6,00

4,00

IDE moyen

2,00

0,00
IDE PO IDE M6 IDE M12 IDE M24

Figure 10 : Evolution de I'IDE moyen (n=13). Les traits verticaux représentent les écart-types.

Ceci correspond a une diminution du pouls a la marche et/ou a une augmentation de la vitesse de
marche.

Si I’'on compare les IDE de notre population aux valeurs habituelles décrite par Cristol (31), I'IDE de dix
enfants s’est rapproché de la valeur d’IDE normal au méme age. Aucun enfant n’a atteint les normes
d’IDE des enfants ordinaires de sa classe d’age.

Evolution de l'écart a la
norme d’IDE pour l'age a
M24

Diminution | Augmentation
de I’écart de I'écart
-6,04 0,35

-4,84 0,82

2,19 2,11

-1,47
-0,95
-0,63
-0,39
-0,38
-0,08*
-0,04*
* données a M12

Tableau 8 : Différence des écarts a la norme d’IDE pré-opératoire (PO) — écart a la norme a 24 mois

(M24).
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I1I-C.4. EMFG

[1I-C.4.a. Pour le Score Total cible D et E (STC DE) :

Les STC D et E étaient disponibles pour 24 patients (Figure 15 -Tableau 14).

A 6 mois il n’y avait pas de différence significative (moyenne des différences a 6 mois de +6.6 points?)
(SD 0.19 p=0.10 WSRT)

A 1 an on note un gain statistiquement significatif moyen de +9.27 points, (SD 0.13, p=0.006 WSRT).
A 2 ans on note un gain statistiquement significatif moyen de + 8.02 points, (SD 0.13, p=0.009 WSRT).

Evolution GMFM STC DE

40%

35%

30%

25%

20%

15%

10%

/\

5%
0% Pré Mé M12 M24
GMFM (mean) 27% 34% 37% 35%
SD (mean) 9,3% 16% 19% 13%
== Moyenne des différence 6,6% 9,3% 8,0%
SD (différence) 19% 13% 13%

n= 24 23 20 20

P= 0,100 0,006 0,009

Figure 15-Tableau 14 : Evolution du STC D et E de la GMFM (n=24). SD : écart-type, n= nombre de sujet.

[1I-C.4.b. Pour le Score Total Cible AB (STC AB) :

Le STC AB était évalué pour 9 patients en pré-opératoire. LE STC AB moyen pré-opératoire était de 40%
([15-88%] - SD 0.25, p < 0.05).

A 6 mois, nous disposons des données pour 3 patients : 'amélioration moyenne était de +19% ([11-
29]-SD 0.1 — p>0.05).

A 1 an, nous ne disposons de données que pour 1 patient dont le STC AB est passé de 31% a 3%.

A 2 ans, nous ne disposons de données que d’un autre patient dont le STC AB est passé de 65% a 68%.

1 La GMFM s’exprime en pourcentage comme dans le tableau 9. Cependant par souci de clarté nous exprimons
les différence de GMFM avant et aprés la RPF en points.

35

FUSTIER
(CC BY-NC-ND 2.0)



[lI-D. Analyse en sous-groupes de critéres de jugement principaux a 2 ans
[1I-D.1. Evolution du GMFCS

Aucune corrélation statistiquement significative n’a été trouvée entre les facteurs influengables et
non influencables et I'évolution du stade GMFCS.

Tous les enfants améliorés (n=9) étaient quadriplégiques spastiques, GMFCS 1V, avec un objectif de
marche, et tous étaient scolarisés.

Le geste concernait en moyenne 8 racines (4-10), majoritairement de niveau L3L4 pour 5/6 (33-75%),
avec une section moyenne de 55%.

[11-D.2. Evolution du FAQ

Aucune corrélation n’a été trouvée entre les facteurs influengables et non influengables et I'évolution
du stade FAQ. On note simplement que la scolarité semble influer positivement sur le FAQ (r=-1.6 ;
p=0.075).

Les patients de plus bas niveau fonctionnel (GMFCS V, non scolarisé) et les enfants dystoniques ne
progressaient pas sur I'échelle FAQ ce qui semble cohérent avec les objectifs de nursing souvent
premiers chez ces enfants.

Les enfants les plus améliorés étaient plus jeunes (6.54 ans d’age moyen).

L’amélioration semblait inversement proportionnelle au nombre de racines coupées mais pas a la
section moyenne (Tableau 10).
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FAQ

Terrain

Geste chirurgical

Autres résultats

Non améliorés

N=14

Age : 8,01 ans (5,5-12)

Sexe : 13 gargons

Tous les GMFCS V

7 GMFCS 1l

3 GMFCS IV

5 dystoniques, 5 DS, 4 QS

4 non scolarisés (sur les 6 non scola.)
EMFG 32%

FAQ médian 4

N rac= 8,43 (6-10)
Sec moy=54%
Niveau L3S1 (57-60%)

Objectif de nursing pour 6
Objectif de marche pour 8

GMFCS: 0
amélioration

IDE : -1,77

GMFM : -23%
10/14 complications

Améliorés 1 pts
N=12

Age moyen : 8 ans (5-13 ans)

Sexe : 6 filles (la plupart des filles : 6/8)
7 GMFCS IV

5 GMFCS 1l

7 QS, 5DS

Tous scolarisés (5 en milieu adapté)
EMFG moyen : 32%

N rac=7,5 (4-10)

Sec moy=59%

Niveau L2L3 (58-64%)
Objectif de marche pour 9
Objectif de nursing pour 3

GMFCS : 4
améliorations

IDE : -1,14 IDE
GMFM : +5%

7/12 complications

FAQ médian : 5
e GMFCS : 2
Améliorés 22 pts | Age moyen : 6,54 ans (4,8-7) N rac=5,86 (2-9) . .
améliorations
N=7 Sexe : 6 gargons Sec moy= 54% IDE : -1,9 IDE
5 GMFCS I Niveau S1 (65%) GMFM : +21%
Objectif de marche pour L
2 GMFCS IV 5 complications
tous
6DS,1QS
Tous scolarisés (2 en adapté)
EMFG PO moyen : 26%
FAQ PO médian : 3
Dégradé Age : 9,7 ans N rac =8 GMFCS : stable
N=1 Sexe : gargon Sec moy=56% GMFM : -51%
GMFCS V L2L3L4S1 (50-60%) IDE : non renseigné
QS Pas de complication
non scolarisé
FAQ: 2

Tableau 10 : Caractéristique cliniques et de la chirurgie de 34 enfants évalués, en fonction de I'amélioration du

FAQ. DS : diplégigue spastique, QS : quadriplégigue spastique, N rac : nombre de racines coupées, Sec moy :

pourcentage moyen de sections effectuées.

I11-D.3. Evolution de la GMFM

Aucun facteur prédictif d’évolution de la GMFM n’a été statistiquement significatif. La scolarité en
milieu ordinaire semble étre associée a une amélioration supérieure de la GMFM (r=-1.8 ; p=0.093 a
24 mois). La voie d’abord interlamaire élargie (r=-1.7 ; p=0.097 a la derniere mesure) semble étre
associée a un meilleur résultat sur la GMFM.
Une plus grande prématurité (29SA >30.5SA) pourrait étre associée a un meilleurs résultats de la
GMFM (>+10 points d’amélioration) de méme que I'atteinte quadriplégie spastique.

Il n’y avait pas de différence selon le GMFCS pré-opératoire.
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Il'y avait plus d’enfants opérés apres 10 ans chez ceux étant restés stable ou ayant dégradé leur
GMFM(n=3) que dans le groupe des enfants ayant amélioré leur GMFM (n=1), bien que I’dge moyen
de chaque catégorie soit de 8 ans.

111-D.4. Evolution de I'IDE

Aucun facteur prédictif d’évolution de I'IDE n’a été statistiquement significatif.
Aucune corrélation n’a été noté entre I'IDE et les autres scores fonctionnels.

[lI-E. Criteres de jugement secondaires
[lI-E.1. Traitements oraux et intra-thécaux de la spasticité

Sur 31 patients (6 données manquantes) :
e 15(50%) n’avaient aucun traitement oral de la spasticité ni avant ni apreés la chirurgie.
e 7 (20%) avaient un traitement oral qui a été poursuivi (6 patients sous BACLOFENE et 1 patient
sous BACLOFENE + RIVOTRIL modifié aprés la chirurgie par VALIUM + ARTANE).
e 4 (13%) qui avaient un traitement (par BACLOFENE) avant la chirurgie ont pu l'arréter.
e 5(16%) ont débuté un traitement oral de la spasticité pendant I’hospitalisation en rééducation
(BACLOFENE n=3, VALIUM n=2).

[lI-E.2. Injections de toxine botulique
Avant la RPF, 34 enfants (89%) recevaient des injections de toxine botulique principalement dans :

- les ischio-jambiers 70%,

- les adducteurs 54 %,

- les graciles 49%,

- les triceps suraux 43%,

- les droit antérieurs 24%,

- les psoas 22%,

- d’autres sites (5% : moyen fessier, petit fessiers, long fléchisseur de I’hallux, long fléchisseur
des orteils, paravertébraux).

Aprés la RPF, les 34 enfants qui recevaient des injections de toxine botulique ont été a nouveau injectés
avec un délai moyen de 8.2 mois (SD 9.2 mois ; [18 jours ; 4 ans] : dans les 3 mois pour 10 d’entre eux
et dans les 12 mois pour 18 d’entre eux).

Les modifications des sites d’injection concernaient 31/34 patient (91%).

Les sites musculaires réinjectés étaient : les ischio-jambiers 65%, les adducteurs 30 %, les graciles 27%,
les triceps suraux 19%, les droit antérieurs 5% et les psoas 5%.

Pour certains patients, tous ces sites ont pu étre sevrés d’injections notamment : les droits antérieurs
(88% des droits antérieurs ciblés par la RPF ont pu étre sevrés de toxine), les psoas (89% des psoas
ciblés), les adducteurs (38% des adducteurs ciblés) et dans une moindre mesure les triceps et les ischio-
jambiers. De méme les petits fessiers ont pu étre sevrés de toxine dans 3 cas.
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D’autres sites ont été toxinés de novo (+17%) aprés la RPF surtout petits fessiers (n=5), les ischio-
jambiers (n=5), et les psoas.2

Deux enfants qui n’avaient jamais été injectés ont recu des injections de toxine botulique en post-
opératoire (sites : extenseur commun des orteils et ischio-jambiers pour I'autre).

[1I-E.3. Délai avant une chirurgie orthopédique correctrice

Vingt enfants (54% de la population) ont bénéficié d’une chirurgie orthopédique correctrice, dans les
5.3 ans [1.7-8.6] apres la RPF en moyenne, a un age moyen de 13 ans [9-16 ans].

En moyenne 5 gestes étaient effectués par intervention chirurgicale ([1-11], SD 2.9) avec, dans 12 cas,
1 a 3 geste osseux.

Quatre enfants ont bénéficié d’'une seconde intervention chirurgicale orthopédique entre 4 mois et
1.5 ans aprées la premiére (ils étaient alors agés de 12-14 ans), avec a chaque fois un geste osseux
(dérotations tibiales, dérotation fémorales, butée de hanche).

Au total il a été réalisé principalement des gestes tendineux (n=65) :
- 12 allongements tendineux des adducteurs (n=12, 60% des opérés, 32% de la population de
départ),
- 11 allongements des ischio-jambiers (n=11, 45% des opérés)
- 8 allongements des psoas (n=4, 20%)
- 8 abaissements de rotule (n=6, 30%)
- 5allongements quadricipitaux (dont 2 avec transferts)
- 6 allongements ou désinsertion des graciles
- 6 allongements des fibulaires
- 5allongements tricipitaux
- 3 allongements des moyens fessiers, 2 allongements des petits fessiers
- 1 allongement des fléchisseurs commun des orteils, fléchisseur propre de I’hallux et tibial
postérieur
Gestes osseux (n=26) :
- 14 interventions fémorale : 9 détorsions fémorales (n=10, 50%), 1 geste de varisation
fémorale, 3 corrections de recurvatum, 1 ostéosynthese distale sur fracture peropératoire
- 6 chirurgies correctrices du pied (Evans, Mosca)
- 4interventions coxales (3 butées de hanche, 1 prothese totale de hanche)
- 2 dérotations tibiales
Gestes nerveux : 3 neurotomies (obturatrice interne et branches motrices destinées aux ischio-
jambiers et au droit antérieur)

2 Les autres cibles musculaires ajoutées aprés la RPF étaient : les tibiaux postérieurs (pour 3 patients), les
fibulaires, I'ECO (extenseur commun des orteils), I'EPH (extenseur propre de I’hallux), le LFO (long fléchisseur
des orteils), le LFH (long fléchisseur de I’halllux), le TA (tibial antérieur), le GF (grand fessier), les paravertébraux
et certains muscles des membres supérieurs (pour 1 patients a chaque fois).
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Allongementischiojambiers
m Allongement quadriceps
m Allongementadducteurs
Détorsionfémorale
m Abaissementde rotule
m Allongementtricipital (Strayer)
m Allongement psoas
m Autresgestes tendineux
B Autresgestes osseux
® Pied (Mosca,Evans)

Neurotomie

Figure 12 : Répartition des gestes recus apres la RPF (n=20 patients), en bleu : les geste tendineux, en

vert : les geste osseux.

[lI-E.4. Les objectifs fonctionnels

Les objectifs fonctionnels ont été majoritairement atteints et sont décrits dans le Tableau 11.

L. . i o Cibles Evolution des scores Objectif
Objectif fonctionnel Population ciblée i ) .
musculaires fonctionnels atteint
GMFCS IV->lll (n=7)
Marche (n=26) GMFCS llI-IV ADD, IJ, TS . 88%
FAQ+1a+6
GMFCS IV->lll (n=2)
Nursing (n=12) FAQ +1 point (n=2) 92%
GMFCS IV-V, FAQ 1-3,
. Q ADD, 1J, DA GMFM STC AB +16-29%
non scolarisés — -
. . Aucune amélioration
Station assise (n=7) 100%
GMFM -10%
GMFCS IV->1ll (n=1)
Verticalisation, FAQ +0.5
erticalisation ADD, DA Q 100%
transferts (n=9) GMFM +12%
GMFCS -1V, QS, IDE -0.24
marchant ou non GMFCS IV->lll (n=1)
. FAQ +0.5
Antalgie (n=5) DA, TS 83%
GMFM +7%
IDE -0.6
Prévention Cf. critéres de jugement
L Tous Tous L NE
orthopédique (n=37) principaux
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Tableau 11 : objectifs fonctionnels en fonctions des caractéristiques des patients, des cibles musculaires de la

RPF et des résultats des échelles fonctionnelles obtenus. ADD : adducteurs ; lJ : ischio-jambiers ; DA : droit
antérieur ; TS : triceps sural ; NE : non évalué (cf. section chirurgie orthopédique).

Les améliorations du schéma de marche décrites sont une marche plus déliée, moins d’adduction, une
amélioration de I'extension de hanche et de genoux, une diminution de I’équin. Le quatre-pattes reste
la marche privilégiée au domicile pour 2 enfants mais a permis une marche a I'école ou de transfert
plus socialement acceptable.

Les soins de nursing étaient facilités par la diminution de I'attitude en ciseaux et de la spasticité du
tronc selon les parents.

Les bénéfices notés concernant la station assise étaient: une amélioration du tonus postural
permettant un équilibre assis sans les mains (n=3) et une amélioration de I'installation au fauteuil, la
tenue de la position sans syncinésies lors des repas (n=4).

Les améliorations décrites concernant la verticalisation étaient : une amélioration de la stabilité et de
la tenue de l'orthostatisme, une participation plus active aux transferts avec aide humaine, une
meilleure poussée sur les membres inférieurs et une diminution de |’entrecroisement des jambes lors
des transferts.

Concernant les douleurs, il était rapporté une diminution des douleurs aux membres inférieurs
notamment aux ischio-jambiers (n=3), une diminution des gonalgies a la marche (n=2) et des accés de
spasticité douloureuse.

[lI-E.5. Autres effets bénéfiques rapportés

Des effets supra-segmentaires ont été notés chez 5 patients : il s’agissait d’'une amélioration de
I'ouverture des mains, des capacités de manipulation et pour un enfant de I'état d’éveil de
I"alimentation. Les objectifs musculaires chez ces quatre enfants étaient : les psoas et les adducteurs.

Des effets bénéfiques rachidiens et urologiques ont été rapportés et sont décrits dans la section
« effets indésirables ».

[11-F. Effets indésirables

lIs concernaient 25 patients (66%, Tableau 12), parmi lesquels :

- Deux enfants (5%) ont eu des séquelles neurologiques dans les suites de la RPF a type de
rétention chronique d’urine nécessitant une cystotomie continente pour I'un et des hétéro-
sondages intermittents pour l'autre (Tableau 15 - Discussion).

- Trois enfants ont eu des séquelles rachidiennes a type d’antélisthésis de L4/L5, 1 spondylolyse
et 1 cyphose dorsolombaire (Tableau 17 - Discussion).

- Des effets indésirables transitoires (détaillés ci-dessous) ont été rapportés parmi lesquels : des
douleurs neuropathiques (18%), des méningoceles (13%), des événements infectieux (11%),
un affaiblissement musculaire (13%) et une hyperactivité vésicale transitoire (18%), des
rachialgies (8%).
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Douleurs 11| 29%
Neuropathiques | 7|18%

Cicatricielles| 2| 5%

Lombalgies| 2| 5%

Hypoesthésies 3| 8%
Cicatricielles (non infectieuse) 6|16%
Méningocele | 5|13%

Chéloide | 1| 3%

Infectieuse 411%
Rachidiennes 8|22%
Urinaire ou sphinctérienne anale 822%
Rétention chronique, sévere | 2| 5%
Aggravation des troubles préexistants | 2| 5%
Hyperactivité vésicale de novo | 4|13%
Affaiblissement musculaire 5(13%
Autres* 4|11%

Tableau 12 : effets indésirables rapportés
*Troubles vasomoteurs (n=1), myosite ossifiante quadricipitale (n=1), vomissements itératifs et perte de poids
(n=1), anxiété, affaiblissement moteur (n=5).

[1I-F.1. Concernant I'affaiblissement musculaire

L'affaiblissement est mal caractérisé : il était rapporté une hypotonie axiale, un affaiblissement des
membres inférieurs et un affaiblissement des muscles stabilisateurs du bassin pour 5 patients.

Les effets de la RPF étaient globalement bénéfiques pour tous ces enfants affaiblis, bien que
transitoires (<=2 ans) pour deux d’entre eux. L’affaiblissement noté dans les observations cliniques
n’est pas corrélé a I'évolution des échelles fonctionnelles a 24 mois (puisque 2 patients sont passés de
GMFCS IV->1ll, 4 patients ont amélioré leur FAQ (+1-+3) et 4 leur GMFM et qu’un seul patient a perdu
12points de la GMFM).
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I1I-F.2. Effets indésirables urologiques

Deux enfants ont présenté des vessies périphériques: I'un a bénéficié d’'une dérivation urinaire
continente dans I'année suivant la RPF (intervention de Mitrofanoff) et I'autre a d{ recourir a des
hétéro-sondages intermittents pendant 7 ans.

Les 3 autres enfants étaient continents avant la RPF et ont présenté une hyperactivité vésicale® sur des
vessies neurologiques préexistantes et ont bénéficié d’'une déconnexion pharmacologique par
OXYBUTININE. (Discussion-Tableau 15)

Une diminution de la sensation de besoin a été rapportée chez une enfant qui présentait déja une
hyperactivité vésicale avant la RPF.

Un patient a présenté une altération des capacités d’exonération fécale. Avant la RPF il présentait une

incontinence urinaire occasionnelle et des pertes de selles a I'effort. En post-opératoire une énurésie
est réapparue ainsi qu’une constipation opiniatre puisque des manceuvres de poussées abdominales
étaient encore nécessaires 1 an aprées la RPF. Le bilan urodynamique pré-opératoire montrait une
activité detrusorienne instable du fait des spasmes des membres inférieurs.

Pour ces 7 enfants ayant présenté des complications urologiques transitoires, la chirurgie était jugée
bénéfique sur le plan des objectifs fonctionnels.

[1I-F.3. Douleurs neuropathiques et dysesthésies
Huit patients ont présenté des douleurs neuropathiques apreés la chirurgie a type d’allodynies d’une

partie d’'un membres inférieur (n=6) ou péri-cicatricielle (n=1) (Discussion-Tableau 16). Une patiente
prenait du NEURONTIN sans précision sur l'indication. Pour 7 de ces patients les troubles sensitifs

régressaient en quelques semaines a 3 ans.
Une hypoesthésie était rapportée pour 3 patients dont deux avec des douleurs neuropathiques.

I1I-F.4. Effets indésirables rachidiens

Pour 8 enfants il était noté des douleurs dorsales ou lombaires et des troubles de la statique
rachidiennes a type de cyphose dorsolombaire (n=4), de scolioses (n=2), de spondylolisthésis.

Deux patients ont bénéficié d’'une arthrodése rachidienne et 3 d’un corset. (Discussion-Tableau 17).
Des troubles statiques préexistaient chez 6 de ces 8 patients (diastématomyélie, lyse isthmique,
cyphoscolioses).

3 Hyperactivité vésicale au sens clinique : pollakiurie, urgenturies, fuites) et non Hyperactivité detrusorienne qui
a une définition urodynamique.
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IV- DISCUSSION

IV-A. Discussion sur nos critéres de jugements principaux
IV-A.1. GMFCS

IV-A.1.a. Choix de I'échelle

La classification GMFCS de Palisano est I'outil de référence indispensable pour décrire d’une
population d’enfants paralysés cérébraux (412 citations sur Web of Sciences). Sa reproductibilité inter-
évaluateur est excellente (22), qu’ils soient membres de la famille ou professionnels de santé (61) et
les différents niveaux de la GMFCS sont corrélés a des différences cliniques significatives, notamment
a des différences de GMFM (62).

IV-A.1.b. Evolution naturelle du stade GMFCS

En I'absence d’intervention, les niveaux GMFCS restent en moyenne stables dans le temps.

Plus précisément, dans I’étude de Palisano, les sous-groupes GMFCS Il a IV de 367 patients suivis 33
mois gardent le méme niveau GMFCS pour 79% des enfants, 9% s’aggravent (perte d’1 ou 2 niveaux
GMFCS) et 11% s’améliorent (d’un ou deux niveau). Sur notre échantillon, pour les sous-groupes Il et
IV, 76% des enfants restent stables a 2 ans et 24% s’améliorent. Aucun enfant n’a régressé. |l y a donc
plus d’amélioration et surtout moins de dégradation dans notre population que dans celle d’enfants
non opérés de Palisano, soulignant ainsi I'intérét de la RPF pour les enfants GMFCS Ill a IV.

En revanche pour le sous-groupe GMFCS V aucun des enfants de notre cohorte n’a amélioré son stade
GMFCS contre 1.8% dans la cohorte non opérée de Palisano (Annexe Tableau 19 (63)).

L’age est a prendre en compte dans I'analyse de nos résultats. Ainsi, selon Tienam (64) les enfants de
stade Il, Il et IV de plus de 6 ans vont probablement changer de mode de locomotion dans les 3-4 ans
qui suivent passant par une premiére phase d’amélioration de la marche (dans les 1-2 ans) puis par
une majoration des aides techniques (dans les 3-4 ans de suivi). Ceci pourrait-étre le reflet de
I"amélioration de la force, de I'endurance, des apprentissages moteurs et de la motivation de I’enfant
a imiter ses pairs pour la premiere phase puis pour la seconde ce serait le résultat de la croissance et
de la prise de poids, des déformation orthopédiques et de |'augmentation de la demande
environnementale a I'adolescence. Dans notre population, parmi les 7 enfants ayant amélioré leur
GMFCS, 3 avaient plus de 8 ans, et devraient donc étre dans une phase de perte d’autonomie a la
marche. On peut donc supposer que I'amélioration soit due a la RPF, chez ces 3 enfants. Les 4 autres
enfants avaient entre 6-8 ans au moment de la RPF ce qui n’exclut pas une amélioration du GMFCS
due a I’évolution naturelle et non a la RPF.

IV-A.1.c. Evolution du stade GMFCS aprés une RPF dans la littérature

Plusieurs auteurs (29-34) ont étudié les effets de la RPF a 2 ans. Méme si les études n’ont pas utilisé la
classification GMFCS, les améliorations du mode de déplacement peuvent étre rapprochées des
criteres d’évaluation des stade de la GMFCS. |l est ainsi retrouvé une une amélioration du stade GMFCS
(principalement de V a IV) pour 26% des enfants opérés. Les résultats de ces études sont détaillés en
Annexe E. D’autres études (35-37) comparent directement le stade GMFCS et montrent une
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amélioration du stade GMFCS (principalement de lll a Il et Il a 1) allant de 11 a 69% mais pour les sous-
groupes GMFCS V a lll cette amélioration concernait 11 a 21% des patients (Annexe E -Tableau 21).
Sur le plus long terme (au moins 3 ans), des études (38-44) rapportent une amélioration du stade
GMFCS chez 11 a 71% des enfants opérés.

Nous retrouvons une amélioration moins fréquente (19% de notre population) que certaines études.
Nos résultats sont peut-étre sous-évalués du fait de la proportion importante d’enfants de stade V et
[Il dans notre cohorte (les paliers V->IV et llI->1l étant plus difficiles a franchir que les paliers IV->lll).

IV-A.1.d. Echelles corrélées dans la littérature

Il existe une forte corrélation entre la GMFCS et d’autres classifications comme la Manual Ability
Classification System (MACS) et la Communication Function Classification System (CFCS) (65) (le niveau
GMFCS V correspond a un niveau MACS V), ce qui peut nous laisser espérer qu’une amélioration du
stade GMFCS serait accompagnée d’'une amélioration des capacités fonctionnelles globales.
Cependant, dans notre population, chez les 6 enfants ayant présenté des améliorations supra-
segmentaires, aucune amélioration du stade GMFCS n’a été notée (parmi eux 3 enfants étaient de
stade IV).

En somme:

- 1l semble que I'amélioration des stade GMFCS notée soit liée a la chirurgie et non a
I’évolution motrice naturelle, surtout pour les enfants agés de plus de 8 ans au moment de
la RPF.

- La proportion d’enfants améliorés est difficilement comparable a la littérature compte tenu
de I’hétérogénéité des populations entre les études mais nous obtenons une amélioration
comparable pour les niveaux GMFCS IV.

- Nous pouvons espérer une stabilité du stade GMFCS obtenu sur le long terme si I’on en croit
les cohortes publiées sur un suivi allant parfois jusqu’a 28 ans aprés la RPF.

IV-A.2. GMFM

IV-A.2.a. Choix de I'échelle

La GMFM est I'instrument de mesure le plus utilisé pour détecter les changements de fonction motrice
globale chez les enfants paralysés cérébraux ayant bénéficié d’une RPF (341 citations sur Web of
Sciences). Ses qualités métrologiques ont été étudiées par Josenby qui rapporte notamment une
grande validité longitudinale (66).

Pour la plupart des patients, seuls les items cibles (A et B ou D et E) étaient recueillis. Ceci pouvait étre
a l'origine d’un manque de données d’évaluation, notamment si un patient régressait. La rubrique C
aurait aussi pu étre intéressante puisqu’elle correspond a un mode de déambulation souvent utilisé
chez nos patients : le « 4 pattes ». Par exemple, une de nos patientes ne pouvait plus alterner le quatre
pattes aprés la RPF malgré un bon résultat sur la marche en cadre. Pour les enfants ne pouvant pas
effectuer les items C, D et E, le STC AB pourrait étre un outil de mesure intéressant, que nous n’avons
pas trouvé dans la littérature. Malheureusement, nous ne disposons pas de suffisamment de STC AB
sur notre échantillon pour conclure.
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Enfin, pour les bon marcheurs, la GMFM manque de sensibilité par un effet plafond (43,67).

Sur notre population on note que les meilleures améliorations de GMFM sont obtenues pour un FAQ
a 4 alors que les améliorations plus modestes (+3 a +35%) sont obtenues chez les enfants ayant un FAQ
a 6. De maniere cohérente les GMFM moyens sont plus importants pour les patients les moins
améliorés (cf. Résultats-Tableau 10).

IV-A.2.b. Evolution de la GMFM dans la littérature

Dans la littérature nous disposons de 5 essais contrélés prospectifs (68—70) et d’une étude comparant
la RPF a la chirurgie orthopédique (71) sur le moyen terme. Ces travaux montrent une amélioration
modérée de la GMFM (+2,3 a +7,4 points*) mais significativement différente des groupes contréles
(Annexe E- Tableau 22).

De nombreuses études de cohortes non contrblées ont été menées et montrent une amélioration du
GMFM a 1-2 ans variant de +2 a +9.2 points (a I'exclusion de I’étude de Ailon : +35 points).

De maniéere notable, deux études évaluant I’évolution de la GMFM sur le long terme ont comparé les
GMFM aux percentiles de références (18) palliant ainsi a I'absence de contréle et montre une
amélioration de 0 a 7.6 points par rapport aux percentile de référence (72,73).

Une nouvelle étude prospective, comparant aussi les enfants a leur percentile de référence, a été
menée en 2019 par la NHS (National Health Service) au Royaume-Uni (74) afin de valider au niveau
national la prise en charge de la spasticité par RPF chez les enfants paralysés cérébraux. 137 enfants
ont été suivis a 24 mois et comparés a des enfants paralysés cérébraux non opérés. Un des deux
critéres de jugement principal était la GMFM 66. Les auteurs rapportent une augmentation de 2.3
points par années sur un suivi de 2 ans.

Pour certains auteurs (75-77) I'amélioration de la GMFM ne se ferait qu’a 12 mois, et le pic
d’amélioration se situerait entre 1 et 3 ans aprés la RPF. L’absence de différence significative a 6 mois,
gue nous retrouvons également sur notre population, s’expliquerait par la perte de force en post-
opératoire immédiat : il faut le temps d’acquérir la force, de nouvelles fonctions et compétences et
d’apprendre a les utiliser dans des activités complexes.

IV-A.2.c. Echelles corrélées dans la littérature

La GMFM est construite pour mesurer des aspects quantitatifs et non la qualité ni la performance des
mouvements et des compétences. Cependant des corrélations a des échelles plus fonctionnelles ont
été mises en évidence. Dans une étude coréenne de 2015, EY Park (78) montre une corrélation forte
entre les scores GMFCS et GMFM et la Pediatric Evaluation of Disability Inventory?®.

4 Par souci de clarté nous exprimons I'amélioration en valeur absolue de la GMFM en points et non en %.
5 PEDI : évaluation des performances fonctionnelles motrices et sociales, dépendances au aides techniques et humaines
(79).
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En 2018, I'auteur (80) a trouvé une forte corrélation entre la GMFM et |’évaluation de la qualité de vie
par le Childhood Health Assesment Questionnary ©. EY Park en tire un modéle physiopathologique ci-

dessous :
Strength H
/ Gross motor > HRQOL

function

Spasticity

Figure 14 : Proposition d’'un modéle physiopathologique. Les fleches montrent les relations entre les variables.
HRQOL : Health-Related Quality Of Life. Extrait de EY Park 2018. (80)

Enfin la GMFM 88 est corrélée a la vitesse de marche, surtout la section E, et surtout chez les patients
marchant avec une aide technique (67). Elle est de ce fait, un bon reflet des performances de marche.

Cependant aucun minimum de variation de GMFM ne fait consensus en termes de bénéfice clinique
et I'interprétations clinique de la taille du changement de GMFM reste hypothétique.

En somme, il est difficile de comparer nos résultats a la littérature car nous n’avions pas a notre
disposition les scores totaux mais uniquement les scores cibles D et E. Cependant les variations de
résultats entre les études sont importantes mais 5 études trouvent une amélioration du GMFM de 2
a 7.4 points ce qui correspond a notre ordre de grandeur (+9.3 et +8 points). L'amélioration notée
sur notre population est peut-étre sous-évaluée en raison d’un effet plafond pour certains de nos
patients marchants.

L’évolution de nos GMFM corrobore les résultats de Nordmark, Langerak et Tedroff (75—77) qui ne
trouvent une amélioration qu’a partir de 12 mois avec un ralentissement de progression de la GMFM
dés 24 mois (77,82,83). On pourrait s’attendre a un déclin de la GMFM dans les 5 a 20 ans suivant la
RPF.

Par ailleurs, 'amélioration de la GMFM laisse espérer une amélioration concomitante des habilités
fonctionnelles, de la spasticité et de la vitesse de marche mais l'interprétation de la valeur
d’amélioration de la GMFM en terme d’effet reste hasardeuse.

IV-A.3. FAQ de Gillette

IV-A.3.a. Choix de I'échelle

Il na été validé que pour les enfants classés entre les niveaux 6 et 10 (seuls 8 patients de notre
population appartiennent a ces classes) mais reste un instrument couramment utilisé et plus sensible
que la classification GMFCS pour évaluer les habilités de marche. Pour preuve, 14 enfants de notre
population avaient amélioré leur stade du FAQ sans modification du GMFCS.

6CHAQ : auto-évaluation incluant des items d’actes de la vie quotidienne et de participation. Les résultats de Park sont
corroborés par la NIH la méme année : les questionnaires de qualité de vie (PC-Qol) étaient corrélés aux amélioration de la
GMFM 66)(81).
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IV-A.3.b. Evolution du stade GMFCS aprés une RPF dans la littérature

Sur le court terme : Trost trouve une amélioration du FAQ de +0.9 en moyenne a 1.5 ans, passant de 7
a 8. Il rapporte un effet plafond pour les stades 8(84). Sindou trouve une amélioration moyenne du
FAQ de Gillette de +4.3 ( 3->7.3/10) a 1 ans de la chirurgie (85). Sur le long terme : Gutknecht trouve
une amélioration du FAQ de +1 en moyenne a 8 ans (n=59, non significative)(86). Pusieurs études
utilisant d’autre échelles de marche montrent des amélioration des stades fonctionnels de marche
(84,85,87).

Nos résultats restent dans I’ordre de grandeur des études avec une amélioration médiane de 2 points
(4->6) mais le niveau de départ est moins élevé que dans les études de Gutknecht et Trost. La
progression du FAQ de 4 a 6 a une importance clinique car cette amélioration correspond au passage
d’une marche d’intérieur/de rééducation a une marche en extérieur sur 4.5-15m.

Nous n’avons pas trouvé de facteur prédictif d’amélioration de la FAQ mais nous avons noté que les
patients de plus bas niveau fonctionnel (GMFCS V, non scolarisé) et les enfants dystoniques ne
progressaient pas sur I'échelle FAQ ce qui semble cohérent avec les objectifs de nursing souvent
premiers chez ces enfants.

FAQ et GMFCS reposent a la fois sur I’évaluation du clinicien et de la famille, qui tous deux ont participé
a la décision de la RPF. On ne peut éliminer la part psychologique d’un tel choix dans I’évaluation post-
opératoire de ces scores qui comporte une composante subjective. Pour s’en affranchir une évaluation
plus objective de la marche par analyse quantifiée serait souhaitable.

IV-A.3.c. Corrélation clinique du FAQ

Alors que la marche du paralysé cérébral a une tendance naturelle a se détériorer (88,89),
I"amélioration des stade fonctionnels est objectivée par les analyses qualitative de la marche et il a été
rapportée une amélioration

- des parameétres cinétiques (vitesse de marche (90-92), cadence, longueur du pas,
(90)),

- des caractéres cinématiques’ (augmentation de la flexion dorsale de cheville en phase
d’appui et en phase oscillante, une diminution de I'angle de progression interne du
pied, une augmentation de |'extension de hanche et de genou en phase d’appui,
supérieures au groupe controle. (90,94-96),

- des paramétres cinétiques (force de marche (91,92), efficacité énergétique (95,96),
force des extenseurs de genoux et des releveurs de pieds (97).

Les améliorations cinétiques se maintiennent a 20 ans (vitesse de marche (98,99), endurance, longueur
de pas (99)). Les améliorations cinématique sont persistantes a 10 ans (amélioration de 'EVGS? en
particulier sur le items flexion de genou, diminution de I'inclinaison tibiale, majoration de la flexion
dorsale de cheville, amélioration du contact du pied au sol)(101).

7 Pour Munger (93), les amplitudes articulaires sagittales dynamiques du genou a la phase oscillante et les flexions dorsale
et plantaire de cheville a la phase d’appui sont les cibles plus visée par la RPF. L’auteur ne trouve pas de différence en
termes d’efficacité sur la marche entre les groupes RPF et le groupe TOXINE BOTULIQUE/Chirurgie orthopédique

8 Edinburg Visual Gait Score (EVGS) : score d’analyse visuelle de la marche étudiant les différentes articulation en 17
items.(100)
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La RPF semble avoir un meilleur effet sur les articulations distales (genoux et chevilles) selon Romei et
Roberts (101,102) (la flexion du genou en début de phase oscillante est le déficit clef qui serait le plus
amélioré par la RPF) alors qu’aucune amélioration n’est notée au niveau pelvien, peut-étre du fait de
la faiblesse des psoas et des ischio-jambiers (101).

IV-A.4. Indice de dépense énergétique
IV-A.4.a. Choix de I'échelle

Rares sont les études qui étudient les co(its énergétiques de la marche aprés une RPF : certains auteurs
recueillent I'EEI (Energy Expenditure Index) par mesure respiratoire de la consommation d’oxygéne
(86) et ou le Physical Cost Index (PCl) qui se rapproche de I'IDE. Par rapport au PCl, I'IDE est moins
sensible aux facteurs extrinseéques pouvant faire varier la fréquence cardiaque de repos (température,
émotions...). La mesure de I'IDE implique une marche possible pendant au moins 3 minutes. Cette
limite explique le faible nombre de données recueillies (n=13) ce qui est regrettable car I'IDE est une
de nos donnée les plus objectives.

IV-A.4.b. Evolution de I'IDE aprés une RPF dans la littérature

Steinbok reléve une diminution de I'index de co(t énergétique® de 0.3 points & 9 mois mais sans
différence avec le groupe contréle (patients non opérés (69). Les études de colt métabolique par test
respiratoire montrent une diminution de 15% a 1 an (84,86) et 25% a 8 ans ou l|’absence de
modification (93,95).

L’amélioration de I'IDE sur notre population était significative selon les critéres de Cristol'® pour 6/13
enfants (et une dégradation significative était notée pour 1/13 enfants).

Les valeurs de Steinbok (69) sont moins importantes que les nétres (-1.26 a 2 ans vs -0.3%) et il nous
semble important d’exprimer les résultats relativement a la norme. Sur notre population,
contrairement a I’évolution de la GMFM, la diminution de I'IDE semble non seulement se maintenir
mais méme progresser a 24 mois, dans les limites du petit nombre de nos valeurs disponibles (n=14).

IV-A.4.c. Corrélation clinique de I'échelle

Pour Bérard, I'IDE reflete les capacités de marche en extérieur mais manque de sensibilité (43).
Les auteurs s’accordent pour dire que le cout énergétique est corrélé a la spasticité (84,86),
notamment des fléchisseurs plantaires (28,29,104).

En somme, chez I’enfant marchant, I'IDE est un indice intéressant, reflet de la spasticité et des
capacités de marche, facile a mesurer bien que les données disponibles dans la littérature soient
rares. Malgré cela la littérature et nos résultats sont en faveur d’une diminution du coiit énergétique
de la marche apreés une RPF.

9 Physical Cost Index (PCl) calculable au domicile & partir de la vitesse de marche et de la différence de
fréquence cardiaque (Fc) Fc a 5 min — Fc au repos (103)

10 Selon Cristol, toute variation de +/-0.2 de I'IDE de référence est significative, (31)

1 Sous réserve qu’on puisse comparer ces deux mesures.
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IV-A.5. Cohérence des résultats

Afin de s’assurer de la cohérence de nos résultats, nous avons cherché s’il existait une corrélation
entres les échelles utilisées, ou du moins une évolution paralléle (Tableau 13).

Les correspondances retrouvées entre les échelles étaient :

- Entre le GMFCS et le FAQ (en stade et en amélioration). Tous les patients qui ont gagné au moins 3
points sur I’échelle de Gillette sont passés d’un stade IV a lll, sauf 1 patient qui est resté stable au stade
[ll. Certains patients sont restés au méme stade GMFCS mais ont amélioré leur stade FAQ.

Ces résultats suggerent que I'échelle de Gillette est plus sensible que la GMFCS. Cependant 3 patients
ont changé de stade GMFCS mais n’ont gagné qu’l stade de FAQ (passés de GMFCS IV a lll et de FAQ
5 a6 ou 3 a4). Ces résultats sont en faveur d’un effet seuil du FAQ entre 5 et 6 pour le stade GMFCS
[Il ou bien mettent en évidence le manque de précision des cotations de notre population, favorisé par
le recueil rétrospectif de nos données (notamment entre les niveaux 4 et 5).

- Entre la GMFM et le FAQ (amélioration) : L'augmentation du GMFM semble étre paralléle a
I'amélioration du stade FAQ (corrélation non statistiquement significative) (Tableau 25)

- Entre la GMFM et I'IDE (valeurs absolues et non en variations) : Nous n’avons pas trouvé de
corrélation statistiquement significative entre les variations d’IDE et les GMFM (Pearson= 0.036) alors
qgu’il a été décrit plus haut que I'amélioration de la GMFM était corrélée a la vitesse de marche.
Cependant les différences moyennes d’IDE de notre population restent favorables (c’est-a-dire <0)
lorsque la GMFM s’améliore.

En revanche aucune corrélation significative n’a été trouvée entre I'amélioration du stade GMFCS et
les variations des GMFM, entre I'IDE et le GMFCS, ni entre le stade de la FAQ et I'IDE. (Tableau 13).
Ceci peut étre mis sur le compte du faible nombre de valeurs d’IDE recueillis.

Différence de . . . Différence de
GMFM DE Différence d’IDE leferen’ce- de GMECS
M24 (moyenne) | FAQ (médiane) L.
(moyenne) (médiane)
-113-2% -2.19 0(0a+4) 0
N=5 (n=1)
0-1% +0.28 1(+1a+6) -1
N=4 (n=2)
3-5% -3.16 1(02+1) 0
N=5 (n=0)
11-24% -0.45 1.5(0a+3) 0
N=9 (n=4)
39%-44% +0.11 (n=1) 2.5 (+2 et +3) 0,5
N=2 (n=1)
Tableau 13 : Comparaison de I’évolution des scores fonctionnels en fonction des sous groupes d’amélioration
de la GMFM
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Pour conclure, ces 4 critéres de jugement sont, en dehors de I'IDE, les plus couramment utilisés
dans la littérature, notamment dans les études sur les RPF. lIs se complétent mutuellement pour
I’évaluation grossiére des habiletés motrices.

Ces échelles auraient pu étre complétées par les testings moteurs (mais il n’existe pas d’échelle
validée ni standardisée valable pour les enfants d’age préscolaire (75)), des échelles de contréle
moteur sélectif (échelle de Trost (105) utilisée dans notre centre) et des échelles plus précises de
marche. C’est bien I’ensemble des critéres de jugement recueillis qui permettra de conclure quant
aux éventuels bénéfices moteurs de la RPF et I’on ne peut se contenter d’un seul critére de jugement
dans ce type d’étude. Mais surtout, nos critéres de jugement ne permettent pas d’évaluer certains
objectifs plus fonctionnels de la RPF parfois attendus pour certains enfants, notamment non
marchants.

IV-B. Biais de notre étude
IV-B.1.Biais d’attrition

Une de limite de notre étude est la quantité de données qui a été limitée a la fois par la taille de
I’échantillon, par le nombre de données manquantes (du fait du caractére rétrospectif du recueil de
données) et aussi par les échelles pouvant étre inadaptées au statut fonctionnel du patient (GMFM D
et E non réalisable par les enfants de stade GMFCS V, IDE rarement faisable.

Une des forces de notre étude est la durée de suivi moyenne pour les critéres de jugement secondaire
qui est de 10 ans (2.1-28 ans).

IV-B.2. Biais de mesure, de détection

Le recueil rétrospectif de nos données est un biais (absence d’aveugle) et a risque de misclassification
qui est malheureusement retrouvées dans de nombreuses études cités par Tedroff (34) : 8 études de
1980 a 1990 ont assigné rétrospectivement les stades GMFCS. Munger innove en 2017 en introduisant
une méthode pour une détermination non biaisé, rétrospective du stade GMFCS basée sur le recueil
de données rempli par les patients eux-mémes au moment de la visite (online) (94), les stade FAQ et
les évaluations de la marche aux différentes visites qu’il traduisait en stade GMFCS par un algorithme
de type machine learning.

Pour cette étude si les stades GMFCS et FAQ n’étaient pas disponibles ils étaient déduits des
observation cliniques et/ou recueillis auprés des kinésithérapeutes et médecin de I'enfant.

Enfin concernant le recueil du stade de la FAQ et des objectifs fonctionnels, ces données sont
purement subjectives, et comme le soulignait le Pr Bérard, les avis des familles (et des soignants) sont
a prendre avec prudence qui sont généralement satisfait du résultat méme si la chirurgie a été délétére
(dans le cas de chirurgie multisite), du fait de la difficulté a prendre des décisions opératoire,
rééducation longue et difficile, et du besoin d’étre réassuré d’avoir pris la bonne décision.

IV-B.3. Absence de groupe controle

L'absence de groupe controle est regrettable car la marche et la fonction motrice changent
naturellement avec le temps.
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Pour palier a cette limite, Josenby (72)compare également les courbe GMFM 66 a I’évolution naturelle
des PC décrite par Rosenbaum (26). Mac Williams (106) puis Bolster (73) font une analyse plus fine que
Josenby en comparant chaque enfant a son centile de référence décrit par Hannah (18). Pour son étude
(106), McWilliams a développé un logiciel pour simplifier et augmenter la fiabilité de ce procédé
d’interpolation.

En outre, il n’est pas certain que les améliorations fonctionnelles notées aprés une RPF ne soient pas
le fait de I'intensification de la rééducation en post-opératoire. En effet, peu d’étude détaille I'effet de
la rééducation seule, chez les enfants PC. Rayan dans une revue des essais randomisé controlé (ERC)
de la Cochrane (107) met en évidence I'absence d’ERC montrant I'efficacité de la kinésithérapie dans
la PC: la qualité des preuves de I'efficacité des exercice aérobiques, en résistance, et mixtes est basse
voir trés basse. Les preuves disponibles suggerent que I'exercice en aérobie améliorerait la GMFM et
non la vitesse de marche. Le renforcement musculaire progressif en résistance améliorerait la force
mais aurait un effet équivoque sur la fonction motrice et sur la marche.

Cependant, dans certains essais controlés (108) sur la RPF, les enfants du groupe contréle avaient, eux
aussi, bénéficié d’un séjour de rééducation intensive (méme si on ne peut éliminer une influence de
I"absence d’aveugle sur I'intervention rééducative).
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IV-C. Autres critéres de jugement
IV-C.1. Spasticité
IV-C.1.a. Effet de la RPF sur la spasticité

Plusieurs études rapportent une diminution de -1 a -2 points sur I'échelle d’Ashworth modifiée
(Annexe E- Tableau 23). Tedroff (34) rapporte sur 16 études évaluant I'effet sur la spasticité, toutes
rapportent une diminution soutenue voir méme I'obtention d’un tonus normal.

Sur notre échantillon, a I'occasion d’une autre étude, on a pu noter une diminution statistiquement
significative dés 3 mois au niveau des adducteurs (-1 pts), a partir de 6 mois pour les ischio-jambiers (-
1.5 pts) et a 12 mois une régression partielle de I'effet qui avait pu étre observé sur les ischio-jambiers
et les triceps (résultats non significatifs pour ces derniers). Aucune diminution statistiquement
significative n’a été notée sur les triceps suraux. Les autres muscles n’ont pas été analysés (Figure 14).
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Figure 14 : Evolution de la spasticité a 3, 6 et 12 mois apres la RPF pour 70 adducteurs, 64 ischio-jambiers et 62
triceps suraux.

IV-C.1.b. Toxine botulique et RPF

Les injections de toxine botuliques sont généralement débutées entre 2 et 6 ans chez I'enfant paralysé
cérébral et sur une période durant laquelle les étapes des apprentissages moteurs sont accrus (81) .
Les objectifs des injections sont communs a ceux de la RPF : diminuer la spasticité musculaire et les
contractures, prévenir les déformations orthopédiques jusqu’a I'acquisition d’'un schéma de marche
mature, diminuer les douleurs.

Ce traitement a un certain nombre de contraintes: douleurs au moment du geste, hématome,
affaiblissement musculaire, efficacité limitée dans le temps imposant des renouvellements tous le 3-6
mois, risques d’inhalation, de dysphagie, d’infection respiratoire en cas de passage systémique, colt
(81) et, sur le long terme, atrophie musculaire (109).

Si le sevrage des injections de toxine botulique n’est pas un objectif déclaré de la RPF on pourrait
souhaiter qu’elle en permette au moins I'arrét transitoire.

Dans la littérature il est rapporté que 12.5 a 53% des enfants ayant bénéficié d’'une RPF recevront des
injections de toxine dans les suites (Annexe D — Tableau 24).

Dans notre échantillon de patients tous les enfants qui recevaient des injections avant la RPF ont de
nouveau été injectés dans les 8 mois et 97% de la population totale était injectée. Cependant on note
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que pour 91% d’entre eux la répartition des cibles musculaire était modifiée. Et méme, il semble y avoir
une concordance entre les sites injectés en pré-opératoire, les cibles musculaires de la RPF et les sites
sevrés de toxine en postopératoire. Ainsi 89% et 88% des droit antérieurs et des psoas ciblés par la RPF
ont pu étre sevrés.

Il ne nous parait pas pertinent d’interpréter I'occurrence d’injection de toxine comme un critére de
réussite de la RPF qui s’inscrit dans I'arsenal thérapeutique de la spasticité de maniére complémentaire
aux injections de toxine. En effet, si la RPF permet de sevrer certains sites musculaires, les doses
utilisées pourront étre réparties sur d’autre sites jusque-la non traités du fait des limitations de dose
totale de toxine botulique administrable. C'est le cas notamment des membres supérieurs.

De plus, le séjour de rééducation qui suit nécessairement la RPF permet aussi de réévaluer la prise en
charge de la spasticité et a conduit, chez 2 de nos patients, a I'introduction de toxine. De maniére
complémentaire, au cours de cette hospitalisation sont confectionnées des postures de nuit en
extension et des ortheses de marches dont la tolérance peut aussi nécessiter des injections
supplémentaires.

En somme, I'indication retenue par van Schie d’enfants tolérant mal les injections pluri-étagées de
toxine botulique nous semble discutable, malgré les données de la littérature, puisque la plupart des
enfants toxinés avant la RPF I'ont été dans les mois, puis les années, qui I’ont suivie. Cependant la
RPF permet de sevrer certains sites au profit d’autres cibles musculaires et I’hospitalisation qui suit
la chirurgie est I'occasion de faire une révision globale de la prise en charge de la spasticité.

VI-C.1.c. Traitements oraux de la spasticité

Comme pour la toxine, on pourrait s’attendre a une diminution des prises de traitements oraux
antispastiques.

Dans la littérature, Hurvitz rapporte que 38% des patients interrogés (n=88) 20 ans apres le geste
prenaient un traitement oral contre la spasticité (110) mais seulement 18% sur la cohorte de Park
(n=95 (111)).

Sur notre cohorte 36% des patients avaient un traitement oral de la spasticité en post opératoire. Le
BACLOFENE a pu étre arrété pour 4 patients seulement, soit 11% de la population totale.

Comme pour la toxine, on voit qu’a I'occasion de I’hospitalisation une prise en charge globale de la
spasticité est faite, la tolérance des ortheses de posture a parfois nécessité I'introduction de VALIUM
et pour 5 enfants un traitement anti spastique oral a été introduit.

Nous n’avons pas considéré le RIVOTRIL comme traitement anti spastique car celui-ci était prescrit en
neurochirurgie a visée antalgique et rarement poursuivi.

En somme, la poursuite ou I'introduction d’un traitement oral de la spasticité ne nous parait pas étre
un indicateur d’échec de la RPF sur la spasticité mais le reflet d’'une prise en charge rééducative
globale qui a pu étre initiée a cette occasion.

IV-C.1.d. Spasticité et amélioration fonctionnelle

Avec les échelles d’évaluation fonctionnelle, il a été montré que les performances sur les items
« rapidité du mouvement », « équilibre assis », « maintien d’une position », « facilité de mobilisation
par un tiers » étaient corrélés a la spasticité (112). Cependant, il y a un manque de preuve forte que la
diminution de la spasticité mene a un bénéfice clinique significatif chez les enfants PC. Dans I'étude de
Munger (93)par exemple, la spasticité n’est pas corrélée a la qualité de vie : les plus hauts scores de
spasticité ne se traduisaient pas par une augmentation de la douleur ou des scores de qualité de vie
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plus bas. L’ auteur n’a pas retrouvé non plus de différence significative sur le contréle moteur sélectif
et la force motrice(94) et la RPF ne prévenait pas le raccourcissement musculaire (83,94,113).

Novak (92) reléve que les interventions qui diminuent le plus la spasticité ne sont pas celles qui
donnent les meilleurs résultats en termes de fonction motrice globale, rejoignant Mc Lellan (114),
Graham (115) et Funk (97) qui ne trouve aucune corrélation entre la GMFM et la diminution de la
spasticité.

Ce serait plut6t la force qui expliquerait les variations de performances, selon Ross (116).

De ce fait, Tedroff (34) s’interroge sur le rationnel de diminuer la spasticité pour augmenter la fonction.
Pour Graham, Rosenbaum et al., la faiblesse musculaire participe bien plus au handicap que la
spasticité. Ce constat est en faveur d’une prise en charge basée sur 'activité plutdt qu’une prise en
charge déplétive (115).

Il nous semble cependant, que pour les enfants sévérement atteints et présentant une spasticité
importante, la diminution de la spasticité soit a I'origine d’un gain de fonction. Par exemple, une
diminution des adducteurs de hanche facilitera la toilette. L’absence de corrélation entre la
diminution de la spasticité et les bénéfices fonctionnels remettrait en cause le mode d’action de la
RPF et la chirurgie elle-méme. Il serait intéressant de comparer I’évolution de la spasticité de certains
muscles a celle des objectifs fonctionnels qui pourraient étre associés a ces muscles.

En somme, I’évaluation de I'efficacité de la RPF doit se faire nécessairement par une évaluation
analytique et fonctionnelle.

IV-C.2. Chirurgies orthopédiques correctrices

Selon Watt, 61% de enfants PC subissent une chirurgie orthopédique avant I'dge de 8 ans (117)
majoritairement au niveau du pied et de la cheville (40%), des tissus péri-coxaux (24%), de la hanche
(ostéotomie) et sur plusieurs niveau (chirurgies multisites pour 31%). Watt compte en moyenne 2.3-
2.6 procédures / patient réalisées entre I'dge de 0.5 et 15.8 ans (118).

IV-C.2.a. Dans la littérature

Dans sarevue de 2019, Tedroff trouve, sur 11 études, que 28-94% des patients ayant eu une RPF auront
une chirurgie orthopédique, le plus souvent des allongements musculo-tendineux. Aucune preuve
d’augmentation ou de diminution d’indications de chirurgie orthopédique aprés la RPF n’est
disponible. L'auteur déplore I'absence de rapport clinique des déformations orthopédiques résiduelles
dans ces études (34). Sur 17 études, nous trouvons que 55% (19-96%) des enfants ont une chirurgie
orthopédique, 1 an aprés la RPF (Annexe E- Tableau 25).

IV-C.2.b. Dans notre population

Dans notre population un geste chirurgical orthopédique était réalisé chez 53% des enfants, dans le
5.3 ans suivant la RPF, principalement des ténotomies et des gestes osseux fémoraux, ce qui est
comparable a la littérature. L’age moyen de la chirurgie orthopédique était de 13 ans ce qui peut
nous laisser supposer que la RPF retarde I’age de la premiére intervention orthopédique.

Nous n’avons trouvé aucun facteur prédictif de chirurgie orthopédique dans les suites d’'une RPF
(Tableau 14) :
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Les enfants subissant une chirurgie orthopédique étaient majoritairement GMFCS IIl, EMFG 29%, FAQ
médian 4 (6 apres la RPF).

Il n’y avait pas de différence d’age de RPF statistiquement significative avec les enfants n’ayant pas eu
d’intervention orthopédiques aprés la RPF et tous ont été opérés avant I'adge du pic pubertaire. L'age
de la RPF était plus élevé chez les enfants n’ayant pas eu d’intervention orthopédique dans les suites.

Statut opératoire GMFCS et niveau | Topographie de
orthopédique ambulatoire I'atteinte et age | Caractéristiques de la RPF
Enfants ayant recu
une chirurgie
orthopédique 1V (5%) 6 Diplégiques Cibles de la RPF : ADD et TS pour 18/20
N=20 11
81V (40%) Quadriplégiques | Section moyenne : 55% (44-67%)
Niveaux les plus fréguemment sectionnés : S1
11 111 (55%) 3 Mixtes 18/20 et L3 17/20
5 non marchants
(25%) 7.5 ans
[5-12 ans]
Enfants n’ayant pas
regu de chirurgie
orthopédique aprées
la RPF 3V (18%) 3 Diplégiques Cibles de la RPF : ADD, DA, lJ pour tous
N=17 10
71V (41%) Quadriplégiques | Section moyenne : 57% (43-70%)
Niveaux les plus fréguemment sectionnés : S1
7 111 (41%) 4 Mixtes 15/17 et L3 14/17
6 non marchants
(35%) 8.25 ans
[7-13 ans]

ADD: adducteur, TS: triceps sural, DA: droit antérieur, 1J: ischio-jambiers.
Tableau 14 : comparaisons des patients recevant et ne recevant pas de chirurgie orthopédique apres la RPF sur

notre population

Deux enfants avaient bénéficié d’une chirurgie orthopédique avant la RPF (une ténotomie des 2
abducteurs + ostéotomies de hanches bilatérale 2.5 ans avant la RPF et une ténotomie des abducteurs
et des adducteurs + ostéotomie du bassin dans les 3-4 ans avant la RPF). Si pour certaines équipe cet
antécédent est un critére d’exclusion des études, il est plusieurs fois rapporté des cas similaire. Par
exemple dans I'étude de Chicoine (119) 24% des enfants ont eu une chirurgie orthopédique avant la
RPF. On peut penser que si une intervention orthopédique a déja été nécessaire les rétractions
musculaires sont telles que les résultats de la RPF seront moindres et que I'amélioration du schéma de
marche n’est pas un objectif réaliste.

Dans les faits, ces deux patients avaient un objectif d’'amélioration du schéma de marche et celui-ci
s’est finalement détérioré pour I'un (marche affaiblie, la seule amélioration concernait la mobilité du
genou) et pour 'autre il était noté une stagnation des possibilités fonctionnelles, une rétraction
importante des plans postérieurs a 18 mois (sans autre précision sur le schéma de marche). Le stade
GMFCS étaient resté a IV, la GMFM et I'IDE n’étaient pas mesurée et aucune progression n’était noté
sur la FAQ (pour un patient perte d’un niveau). Ces deux enfants étaient opérés a 8 et 12 ans et ont
bénéficié d’'une seconde intervention orthopédique apres la RPF.
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En somme, la RPF n’évite pas les interventions orthopédiques. Il est consensuellement admis que le
traitement de la spasticité et des déformations orthopédiques (87) sont nécessaires a la prise en
charge des diplégiques spastiques. La RPF pourrait cependant s’inscrire dans une démarche
complémentaire de la chirurgie orthopédique qui n’a pas été évaluée (aucune étude ne compare des
groupes : chirurgie orthopédique seule vs RPF+chirurgie orthopédique)*?. Par ailleurs, nous pouvons
émettre I’hypothése qu’un antécédent de chirurgie orthopédique avant la RPF soit un facteur de
risque d’échec de la chirurgie, notamment sur I'objectif de marche.

IV-C.2.c. Effet sur la hanche

Les douleurs coxales sont fréquentes chez I'enfants PC (47% des enfants d’une cohorte de 234 patients
PC non marchants agés de plus de 15 ans d’apres Hodgkinson (120). La douleur peut étre liée a une
non congruence entre la téte fémorale et le cotyle, qui provoque une usure anormale du cartilage (121)
ou bien, chez les enfants hypotrophiques, a un hyper-appui sur saillies osseuse. Le risque relatif de
subluxation coxale augmente avec le GMFCS (122) et augmente avec le temps au fur et a mesure que
la maladie se détériore cliniquement. L'excentration de hanche est mesurée et suivie par I'indice de
Reimers (pourcentage de la largeur de la téte fémorale couverte par le toit du cotyle, norme <33%,
(123)).

Il a été observé une stabilisation de la migration de hanche aprés une RPF (89-93%) (124,125) voir
parfois une amélioration (9-22% des enfants, (75,124-126). Park et Heim (124,125) ne trouvent pas de
corrélation entre I'age de la RPF, le statut ambulatoire pré-RPF et I'efficacité sur la hanche, mais
I"amélioration était plus importante pour les indices de Reimers les plus élevés.

A l'inverse, et isolément, Greene a rapporté 6 cas de subluxation rapide a 1 an de la RPF (Reimers
passant de 25->50%).

Les auteurs rapportent entre 9-25% de chirurgie correctrice d’excentration de hanche dans les suites
d’une RPF (73,124,127).

Dans notre population, seuls 4 enfants (11%) ont eu une excentration invalidante de hanche : 2 ont
bénéficié d’'une butée de hanche, 1 d’'une prothése totale de hanche et le dernier d’infiltrations
itératives de corticoides (intervention coxale refusée par la mere).

Ces enfants avaient bénéficié d’'une RPF entre 6-8 ans et les gestes au niveau coxal ont été fait dans
les 5 ans en moyenne apres la RPF (4ge moyen de la chirurgie orthopédique : 12 ans).

Les cibles musculaires étaient les adducteurs, les droits antérieurs et les ischio-jambiers. Ces quatre
patients avaient été sectionnés au niveau de L2, L3 et S1 (30-66%). Chez ces 4 enfants la diminution
médiane de la spasticité au niveau des adducteurs était de -1 points (2.5->2) sur I'échelle d’Ashworth
modifiée. Les indices de Reimers n’ont malheureusement pas été recueillis.

Donc chez ces enfants, bien que la RPF ait ciblé les muscles impliqués dans la migration coxale avec
une efficacité sur la spasticité, elle n’a pas évité — mais peut-étre retardé- les recours a des
interventions ultérieures sur les hanches.

12 | ’amélioration de la marche sur le long terme doit étre interprétée comme le résultat de la combinaison des
chirurgie orthopédiques correctrices, de la RPF et des autres traitements de la spasticité, des soins de
rééducation réguliers, et de la croissance de I'enfant (101).
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IV-C.3. Diminution des douleurs

La RPF n’a pas d’effet positif sur la douleur sur le long terme (77). Dans les études contrélées les scores
de douleurs sont similaires aux groupes controles (93,128) et 44-66% des patients interrogés plusieurs
années apreés la RPF rapportent des douleurs dans les 7 jours précedent les questionnaires (110,128).
Cependant ces douleurs interfere de maniére minimale avec les activités (93). Sur le court terme, seule
I’étude de Summers, rapporte une diminution de 2.5 points/année sur "échelle numérique de la
douleurs sur un suivi de deux ans (74).

Dans notre population il était rapporté une diminution des douleurs, toujours liée a la spasticité, chez
5 patients notamment aux ischio-jambiers, aux genoux lors de la marche et une diminution des acces
de spasticité douloureuse, mais ces données n’ont pas été quantifiées.

IV-C.4. Effets supra-segmentaires et sur les actes de la vie quotidienne

Des effets a distance ont été décrits : aux membres supérieurs, au niveau du tonus postural axial et
cervico céphalique ainsi que pour la déglutition et la phonation (52,83,87,92,129-133)

De nombreuses études rapportent une amélioration des performances fonctionnelles de la vie
qguotidienne souvent évaluées par la PEDI scale (recours a des aides humaines, autonomie dans les
soins personnel, mobilité) (134—137). Cet effet est retrouvé sur le long terme a 10-20 ans (amélioration
du niveau de base des activités de la vie quotidienne (72,119,138-141) chez 58% des enfants (98))

A 22 ans de la RPF et comparativement a une population de PC n’ayant pas eu de RPF, 88 adultes PC
opérés rapportent une amélioration de la GMFCS, de la SRFM (Self-Reported Functional Measure, 13
items sur les actes de la vie quotidiennes mesurant le taux d’assistance nécessaire pour chacun d’eux,
développée pour les blessés médullaire) et un moindre nombre d’heures d’aide humaine par
semaine(128).

A l'inverse, Munger, suggere dans son étude de cohorte prospective, qu’il n’y a pas d’amélioration
significative sur le long terme dans les domaines de la CIF (Classification Internationale du
Fonctionnement)(93).

Dans notre population, 5 patients ont rapporté des effets que I'on pourrait qualifier de supra-
segmentaires (14%) : amélioration de I'ouverture des mains, de capacités de manipulation et pour un
enfant de I'état d’éveil de I'alimentation.

IV-C.5. Effets sur la qualité de vie (QDV)

Aucun essai randomisé contrélé n’a été fait sur I'effet de la RPF sur la qualité de vie.

Dans une étude transversale, Park montre que 91% des patients rapportent une amélioration de la
qualité de vie a 20-28 ans de suivi sans suivi (142).

Dans son étude de 2019 (74), la NHS a évalué en critére de jugement primaire la qualité de vie es
enfants opérés via le CP-Qol*3. Les auteurs rapportent une amélioration des scores de fonctionnement,

13 Cerebral Palsy Qualitif of Life Questionnary for Children (évaluation de 7 domaines par les parents ou les soignants : bien-
étre et acceptation sociaux, auto-appréciation du fonctionnement, santé physique et participation, santé familial, douleur
et impact du handicap (143)
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de participation et de santé physique, de bien-étre émotionnel et d’estime de soi, de douleur et
évaluant I'impact du handicap et santé familiale.

Compte tenu des corrélations entre les échelles d’habileté fonctionnelles et de qualité de vie et la
GMFCS la GMFM, nous pouvons espérer des améliorations globalement plus bénéfiques aprés une
RPF.

IV-C.6. Effets bénéfiques urinaires
Ce sujet est abordé dans la partie complications.

IV-D. Durabilité de I'effet des RPF

D’apres les observations médicales, il y a eu une impression globale de perte des bénéfices a partir de
18 a 24 mois, rapportée chez 11 patients.

Pour ces enfants, les objectifs étaient : la marche (9/11), la station assise et le nursing (3/11). Tous ont
recu des injections de toxine botulique en moyenne 18 mois apres la RPF, 7/11 ont bénéficié d’une
chirurgie orthopédique correctrice dans les suites et 3/11 ont bénéficié de neurotomie a 4 ans de la
RPF (obturateurs interne, branche motrice du droit antérieur).

En outre, bien que I'amélioration des stades fonctionnels GMFCS se maintienne a 24 mois on note
une inflexion de la courbe de GMFM a 24 mois méme si les niveaux restent supérieurs au niveaux
préopératoires (cf. Figure 14 et 15). Le FAQ semble aussi atteindre un palier a 24 mois.

Concernant la GMFM, il a été montré que I'amélioration du GMFM se maintenait, mais plusieurs
auteurs (77,82,83,138) décrivent une diminution de la GMFM entre 5 et 10 ans (Figures 24, 25), celle-
ci restant le plus souvent supérieure a la GMFM pré-opératoire. Pour Daunter le déclin des fonctions
motrices surviendrait seulement entre 21 et 25 ans aprés la RPF (128).
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Figure 15 : Evolution de la GMFM 88 en fonction du stade GMFCS a 1.5, 3, 10 et 17 ans de la RPF. Extrait de
Tedroff 2015 (77)

Concernant le FAQ, plusieurs auteurs rapportent un maintien mais sans progression de I'amélioration
de la marche (77,99) voir méme une régression des capacités des marche (jusqu’au niveau pré-
opératoire a 17 ans de la RPF selon Tedroff (77)). D’apres Park (142), si I'objectif de la RPF est une
marche avec déambulateur dans un environnement protégé, le patient doit étre prévenu que sa
marche risque de se détériorer avec la croissance future L'auteur rapporte, a 20-28 ans, que 30% des
adultes disent avoir amélioré leur marche aprés la RPF, 53% n’ont pas noté de changement et 17% ont
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ressenti une aggravation. Cependant les patients dégradés ne marchaient pas indépendamment ou
avec des béquilles avant la RPF. L'auteur attribut ce déclin a la prise de poids sans augmentation de
force durant la croissance. Les patients qui marchaient seuls ou avec des béquilles ont obtenu un haut
niveau de marche alors que les patients qui marchaient avec un rollator en milieu protégé pouvait
perdre la marche avec I'dge.

Romei conclut, en accord avec Langerak et Mc Fall, que les enfant diplégiques spastique ayant subi
une RPF dans I’enfance évolueront sur le long terme vers une marche en flexion modéré de genoux
(76,99,101).

Pour le stade GMFCS en revanche, les améliorations obtenues tendent a se maintenir dans les études
de cohortes (Annexe E -Tableau 21).
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IV-E. Complications
IV-E.1. Complications immédiates

Les complications per-opératoires immédiates sont rares (144) et ne sont survenues chez aucun de nos
patients.

IV-E.1.a. Complication anesthésiques

Ces complications sont souvent en lien avec la prématurité (162) : hyperactivité bronchique, maladie
des membranes hyaline, reflux gastro-cesophagien (RGO)). Les mesures préventives ont montré une
diminution de survenue de ces évenements indésirables : traitement d’un reflux gastro-oesophagien
(par anti-H2) pour éviter les pneumopathies d’inhalation, aminophylline en bolus intra-veineux la veille
de I'intervention pour éviter les bronchospasmes, respect du régime alimentaire habituel pour éviter
lesiléus.

Tedroff rapporte 9% de complication pulmonaires (bronchospasmes et pneumonies) dans sa revue de
la littérature (33).

IV-E.1.b. Complications chirurgicales

Hémorragies, hématome profonds (0.4%), infections (0.1%), lésions des structures adjacentes,
abandon de la chirurgie du fait de I’'anatomie rachidienne, fermeture dure-mérienne incompléte (1%)
sont relevé dans la méta-analyse de Tedroff sur 553 patients (34).

IV-E.2. Complications précoces

- Neuro-chirurgicales de type méningocele (11%) (129)

- Neurologiques a type de douleurs: douleurs neuropathiques des membres inférieurs et
dorsales (11-14%), douleurs cicatricielles, spasmes musculaires dans les cuisses et le dos.

- Neurologiques a type d’hypopesthésie (environ 11%)

- Neurologiques a type d’affaiblissement musculaire

- Vésico-sphinctériennes :infection urinaire (2.5-8%) (69,129,134), balanites (69), rétention aigue
d’urine >72h (4.4-7%) (69,145), constipation.

- Générales : bronchopneumopathie (environ 5%) (58,134).

IV-E.3. Complications tardives

La revue la plus récente sur les RPF (34) rapporte 11 a 57% de complications tardives dont les plus
fréquentes sont les déformations rachidiennes. Les autres complications tardives sont
vésicosphinctériennes, sensitives, rachidiennes, musculaire (affaiblissement des muscles anti-
gravitaires).

IV-E.3.1. Affaiblissement musculaire

IV-E.3.1.a. Dans la littérature
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Plusieurs auteurs rapportent une faiblesse musculaires dans les suites de la RPF: une faiblesse
attendue qui requiert une kinésithérapie précoce selon Graham (115) mais sont aussi décrits des cas
d’hypotonie excessive aux membres inférieurs (83) notamment dans les muscles antigravitaires (pour
laquelle Sindou préserve systématiquement les racines innervant le quadriceps et le triceps sural
(136)). Sur le long terme, Park reléve que 30% des enfants rapportent un affaiblissement musculaire
progressif avec I’dge, sans qu’on puisse affirmer que ce ne soit pas I’évolution naturelle (142).

IV-E.3.1.b. Dans notre population

Cing enfants ont été affaiblis en post-opératoire

Deux d’entre eux ont finalement amélioré les capacités qui étaient affaiblies (amélioration de
I’hypotonie et amélioration de la marche). Les scores fonctionnels étaient améliorés chez ces cinqg
enfants.

Parmi les 5 enfants affaiblis, 3 avaient des causes confondantes d’affaiblissement : hypotonie axiale
sur hypoplasie vermienne, syndrome d’Arcaidi Gouttiére?, une ténotomie des adducteurs précédant
la RPF. Nous n’avons pas trouvé d’autre facteur explicatif parmi les facteurs modifiables et non
modifiables étudiés plus haut.

Sur notre population, comme dans de nombreuses études, c’est une amélioration motrice qui est
retrouvée qu’il y ait eu ou non un affaiblissement moteur transitoire dans les suites de la RPF.

IV-E.3.2. Troubles vésico-sphinctériens

IV-E.3.2.a. Troubles vésico-sphinctérien chez I'enfant paralyse cérébral

Sur le plan clinique, les auteurs (136,146,147) rapportent que 36% a 50% des sujets PC présenteraient
des signes cliniques de vessies neurologique, dont 8% a 66% objectivés au Bilan UroDynamique
(BUD). D’autres auteurs montrent au contraire que des anomalies urodynamique ne peuvent étre
asymptomatiques (tous les enfants PC étudiés par Bross présentaient des signes de vessies
neurologiques au BUD mais 20% étaient asymptomatiques(148), résultats similaires chez Houle (147)).

L’age moyen d’obtention d’une continence est de 47 mois (4 ans) chez I’enfant PC contre 27 mois (2
ans) chez I'enfant ordinaire (149). Roijen, s’appuyant sur |'observation de 601 patients PC, rapporte
une incontinence primaire de 23.5% mais I'obtention spontanée d’une continence pour 80% des
enfants di- ou hémiplégiques et 54% des enfants quadriplégiques (150).

IV-E.3.2.b. Complications vésico-sphinctériennes de la RPF dans la littérature :

Apres une RPF, les auteurs rapportent entre 11 et 23% incontinence urinaire persistante (69,111) ou
résolutive en 4 mois (50% (69,83,134)). Tedroff rapporte des troubles définitifs vésicaux chez 29% des
enfant qui ont eu un RPF (34). Sur le plan digestif il est rapporté une constipation dans 34% des cas,
nécessitant la poursuite d’un traitement laxatif 5 ans aprés la RPF chez 25% des enfants opérés
(34,134).

14 Diagnostique posé a distance de la RPF. Cette enfant aurait due étre exclue des analyses.
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Les hypotheses physiopathologiques iatrogéniques avancées sont de potentielles Iésions de 'artere
radiculaire du cone, une contusion des racines motrices caudales, ou bien une diminution d’une
spasticité utile aux fonctions vésico-sphinctériennes pour certains enfants en pré-opératoire (145).

IV-E.3.2.C. Mesures préventives
IV-E.3.2.c.1. MONITORAGE ELECTROPHYSIOLOGIQUE

Deletis, Abbott et al. ont montré que l'innervation afférente pudendale est variable et que le nerf
pudendal peut étre issu d’une seule racine sacrée, unilatéralement dans 7.6% des cas (151,152) . La
contribution des racines aux afférences pudendale est de 4% pour S1, 60.5% pour S2 et 35.5% pour S3.
Dans 18% des cas, les afférences pudendales dépendent de 2 racines mais d’un seul niveau (152).

Les auteurs proposent un monitorage des nerfs pudendaux via le recueil de potentiel d’action au
niveau de S1, S2 et S3 (Dorsal Root Action Potentials DRAPs) aprés la stimulation du nerf dorsal pénien
ou du nerf clitoridien. Ainsi, 56% des racines S2 ayant une réponse pathologique ont été épargnées du
fait des DRAPs dans la série d’Abbott et il n’a eu aucun effet indésirable uro-digestif parmi les 105
enfants monitorés (152). Steinbok reléve que les patients qui bénéficiaient d’'un monitorage du nerf
pudendal S2 avaient moins d’incontinence urinaire secondaire a la chirurgie (69).

Le monitorage ne diminue pas l'efficacité de la RPF mais permettrait au contraire d’inclure plus
sereinement les racines S2 dans le schéma de section, ce qui est associé a une meilleure efficacité sur
la spasticité du triceps sural (6% de spasticité résiduelle sur les triceps suraux a 6 mois dans le groupe
monitoré en S1-S3 contre 11% dans le groupe non monitoré, n=94) (153).

Sur notre population aucun recueil des DRAPs n’était fait mais un monitorage du sphincter anal était
réalisé. Celui-ci reste a optimiser puisque, chez la plupart des patients ayant présenté des
complications urinaires, aucune réponse sur le sphincter anal n’avait été obtenue (Tableau 15).

A l'inverse, chez un patient, une racine S1 a été sectionnée alors que sa stimulation provoquait une
réponse motrice modérée au niveau du sphincter anal (250 mA), sans qu’il n’y ait eu de conséquence
clinique vésico-sphinctérienne (mais la stimulation des racines S2 provoquait une réponse de méme
intensité sur le SpA).

Aussi, nous nous posons la question de I'intérét d’un stimulation systématiques des racines S2 — S4,
méme si elles ne sont jamais sectionnées, afin de s’assurer de I'innervation vésico-sphinctérienne et
de s’assurer de I’absence de faux négatifs a la stimulation de S1. Ou bien, nous pourrions introduire
la technique d’Abbott et Deletis bien qu’elle soit complexe a mettre en ceuvre chez I'enfant. Plus
simplement, un monitorage du sphincter vésical striée par voie transcutané pourrait étre réalisé.

Par ailleurs, nous nous posions la question de I'imputabilité de la racine L1 (nerf hypogastrique,
commande sympathique du centre dorsolombaire) mais aucune racine L1 n’a été coupée sur les
patients de notre cohorte ayant présenté des complications urinaires.

IV-E.3.2.c.1. BILAN URODYNAMIQUE (BUD)

Pour Deletis, les enfants présentant des infections urinaires récurrentes, une constipation, un
apprentissage de la propreté retardé sont a risque de complications urinaires et doivent bénéficier
d’un BUD en pré opératoire (151).
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Dans notre centre hospitalier, un BUD est réalisé systématiqguement en cas de signe cliniques
urologiques et 6 mois apreés la chirurgie en cas de modification du statut vésico-sphinctérien.

Nous rejoignons I'auteur sur le fait qu’il ne faut pas faire de BUD pré-opératoire en I'absence de signe
clinique du fait de la présence quasi-constante d’anomalies urodynamiques chez les enfants PC, et
surtout du caractere invasif d’un tel examen chez lI'enfant dont le vécu serait aggravé par
I'incompréhension en I'absence de signe clinique. Ainsi, chez une de nos patientes, le BUD était
ininterprétable du fait des pleurs.

Cependant, réaliser un BUD systématiquement en pré-opératoire apporterait un confort médicolégal
(des anomalies urodynamique dédouanerait la chirurgie en cas de signe fonctionnels post-opératoire),
scientifique (recherche clinique) et surtout permettrait un suivi urologique de vessie neurologiques
ignorées.

Nous nous posons la question de I'interprétation des résultats en termes de réponse chirurgicale. Un
sphincter hypertonique sans signe clinique impliquerait-il une préservation des racines sacrées afin de
ne pas déséquilibrer une vessie dépendante de la spasticité ? Pour un enfant, qui présentait une vessie
hypotonique en préopératoire, le chirurgien a décidé de préserver S1 au détriment de la spasticité des
ischio-jambiers qui n’a pas pu étre corrigée. Il n’y a pas eu d’aggravation vésico- sphinctérienne dans
les suites.

IV-E.3.2.c.3. AGE DE LA RPF

Concernant I'age, on pourrait penser qu’il faille éviter la période d’apprentissage de la propreté mais
dans les faits, les patients aggravés sur notre population avaient entre 6-11 ans au moment de la RPF.

En somme, sur notre population les enfants ayant présenté une aggravation urinaire avaient tous
été sectionné en S1 mais sans que cette racine ne réponde sur le sphincter anal (hormis pour un
patient). L’age et le type d’atteinte motrice ne semble pas présager de cette complication.

Nous préconisons :

- Un interrogatoire standardisé et adapté a I’age (selon les recommandations de I'International
Children’s Continence Society (ICCS) et la réalisation d’'un BUD avant la RPF en cas de signes
clinique vésico-sphinctériens.

- Un monitorage plus étendu des racines sacrées ou bien le recueil des potentiels d’action au
niveau des racines dorsales sacrées apres stimulation du nerf pudendal ou bien le monitorage
électrophysiologique du sphincter strié vésical par voie transpérinéale.

IV-E.3.2.D. Bénéfices urinaires

A l'inverse, il a été décrit des améliorations vésico-sphinctériennes dans les suites de RPF (154). Par
exemple, Sindou réalise une section de S2 a 50-66% lorsqu’il existe une hyperactivité detrusorienne au
BUD. Dans son étude, les 23 enfants ayant bénéficié d’un BUD pré et post-opératoire ont montré une
amélioration significative de la capacité vésicale et des volumes de pression spécifique. Cinq des sept
enfants incontinents avant la RPF sont devenu continents. Aucune dégradation n’était notée sur les
paramétres urodynamiques post-opératoires. L’auteur ne précise pas les niveaux et pourcentage de
section. On ne peut cependant pas attribuer de maniére certaine ces bénéfices a la RPF compte tenu
de I’évolution naturelle vers la continence décrite plus-haut.

IV-E.3.2.E. Dans notre population
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Une amélioration vésico-sphinctérienne a été notée (Tableau 15) pour 4 patients (diminution des
impériosités, amélioration du contréle sphinctériens) chez qui toutes les racines S1 étaient coupées
entre 50-80% (et les deux racines S2 a 60% chez une patiente). Aucune racine n’avait de réponse sur
le sphincter anal (SpA).

Sexe
Effets urologiques 1:M Atteinte | Age L1 L1 D L2 L2D|L5G|L5D s 151 152 )52 | EMG

2 G G G D G D SpA
RCU : Mitrofanoff 1 DS 10,7 60% | 50% 60% | 60% 0
RCU : HSI+XATRAL 7 ans 1 DS 7,1 50% | 50% 60% | 60% 0
HAV (BUD pré-opératoire : $1D et
hyper-réflexie de fin de 1 DS 7,5 70% | 70% 70% | 70% G
remplissage). DITROPAN
HAV 1 Qs 6,4 50% | 50% 60% | 60% 0
HAV 1 Qs 10,4 66% | 66% | 50% | 33% | 50% | 50% 0
HAV 2 Qs 5,7 50% 30% | 30% 0
Amélioration 1 Qs 4,8 50% | 50% | 66% | 66% 0
Amélioration 1 Mixte 11,9 66% | 66% | 50% | 50% | 50% | 50% | 50% | 50% | NR
Amélioration 1 Qs 9,4 60% | 60% 50% | 50% 0
Amélioration 2 Qs 51 40% | 40% | 20% | 20% | 80% | 80%

Tableau 15 : effets indésirables urologique rapporté et caractéristiques clinique et chirurgicale des patients
concernés. QS : quadriplégique spastique. DS : diplégique spastique. HAV : HyperActivité Vésicale. RCU :
rétention chronique d’urine. HSI : hétéro-sondages intermittents. MI : membres inférieurs. NR : non renseigné.
EMG SpA : réponse électrophysiologique sur le sphincter anal.

IV-E.3.3. Troubles sensitifs
IV-E.3.3.a. Dans la littérature

Dans sa revue de 2019, Tedroff rapporte pres de 50% de troubles sensitifs dont la plupart sont
régressifs en 1-2 ans aprés la RPF : hyperesthésies, paresthésies, engourdissements(34).

Sur le plan physiopathologique : Parise, Sindou et al. ont cependant montré qu’il existe une ré-
amplification centrale des signaux périphériques, ce qui expliquerait que les RPF n’entraine que
rarement des hypoesthésies génantes (les auteurs ont montré que la section d’environ la moitié des
radicelles postérieures des racines de L2 a S2, si elle affecte I'amplitude des réponses segmentaires
médullaires (N22- ombilic), ne modifie pas de facon significative 'amplitude des réponses corticales
(P39-cortex pariétal)) (155).

IV-E.3.3.b. Dans notre population

Il a été relevé 3 cas d’hypoesthésie (genou droit — résolutive en quelques semaines ; dermatome L5 —
S1 bilatérale ; dysesthésie du pied résolutive en 1 an.) Deux de ces patients avaient été sectionnés sur
des racines correspondant a ces territoires (33-70% de section) (Tableau 16).
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IV-E.3.4. Douleurs
IV-E.3.4.a. Dans la littérature

En post-opératoire tous les patients ont présenté des douleurs importantes pendant les 72h premiéeres
heures post opératoires et diminue rapidement et les auteurs soulignent I'importance de préparer les
parents pour réduire I'anxiété.

Des douleurs des membres inférieurs et des rachialgies ont été rapportées sur le long terme, souvent
en lien avec des spasmes musculaires récurrents(75,110). Cependant le lien avec la RPF n’est pas
évident. (98,110,142).

Des douleurs neuropathiques sont relevées chez 11-14% des patients (129,134,136,142,156).(Annexe E
—Tableau 27).

IV-E.3.4.b. Mesures préventives

Concernant les douleurs post-opératoires immédiates, Gauger a montré une diminution des spasmes
post opératoire avec une analgésie par BUPIVACAINE et HYDROMORPHONE intrathécale par pompe
auto-activée (157,158). Moore, Park et al. ont trouvé une supériorité en terme d’analgésie et de
complications respiratoires (-93% d’épisode de désaturation) d’une prise en charge antalgique par
ROPIVACAINE 0.2% et HYDROMORPHONE épidurale + KETOROLAC IV (mais au prix d’une majoration
des nausées).(159) Pour les douleurs neuropathiques, la limitation du niveau et du pourcentage de
section permettrait de limiter la survenue de douleurs neuropathiques post-opératoires.

IV-E-3.4.c. Dans notre population

Seuls 4 patients ont présenté des douleurs neuropathiques attribuables a la RPF dont un qui a présenté
des douleurs péri-cicatricielles résolutives en quelques semaines.

Dans la plupart des cas, le territoire douloureux correspond a celui de racines sectionnées (Tableau
16).

Il n’y avait pas de terrain particulier. Aucun facteur prédictif de douleur neuropathique ne nous est
apparu évident.
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Symptomes et
durée

Antalgiques

Age

Topographie
GMFCS

G

L1

L2

L2
D

L3
G

L3
D

L4
G

L4
D

L5
G

L5
D

S1
G

S1
D

S2
G

S2
D

Péricicatricielles
Quelques
semaines.

NEURONTIN
TRAMADOL

5,5

Qs
I}

Territoire L3L4
D et G, durables

8,5

DS
I}

Allodynie du
MIG et
hypoesthésies
du genou D,
quelques
semaines

7,5

Qs
\Y

Cheville gauche

8,5

DS
I}

Face antérieure
de la cuisse D,
Quelques
semaines

Mixtes
Vv

Genou droit
(spasticité). <1
an.

NEURONTIN

Qs

Topographie
non précisée.
<2ans.

NEURONTIN

10,5

DS
I}

Dysesthésie et
hypoesthésies
du Ml droit +
L5-S4 bilatérale
G>D:
dysesthésies et
hypoesthésies

10.7

DS
I}

Dysesthésies et
hypoesthésies
des pieds, 1 an.

RIVOTRIL

DS
I}

10%

33%

70%

60%

60%

66%

60%

33%

70%

50%

60%

66%

50%

75%

70%

60%

40%

70%

33%

50%

50%

75%

70%

60%

30%

60%

75%

50%

50%

50%

60%

50%

66%

30%

50%

60%

60%

33%

30%

33%

50%

50%

40%

50%

33%

33%

50%

60%

40%

33%

33%

75%

66%

70%

60%

60%

50%

50%

60%

66%

75%

66%

70%

60%

50%

50%

50%

60%

66%

50%

33%

50%

33%

Tableau 16 : Douleurs neuropathique mise en rapport avec les sections radiculaires effectuées (en jaune le territoire

correspondant aux signes neurologiques. MI : membre inférieur. D : droit. G : gauche.
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IV-E.3.5. Complications rachidiennes

IV-E.3.5.a. Dans la littérature

Des déformations rachidiennes ont été rapportées apres des RPF. Les revues de Bolster reléve 56% de
scoliose, 7-37% de spondylolyse, 2-24% de spondylolisthésis de grade | (73) et celle de Grunt releve 6
études rapportant des anomalies rachidiennes mais sans association forte avec la RPF (160).(Annexe E

—Tableau 28).

IV-E.3.5.B. Dans notre population

Chez 8 patients il était noté des troubles de la statique rachidienne sans que I'imputabilité de la RPF
ne soit établie. En effet, six d’entre eux présentaient de troubles rachidiens préexistants et les mesures
préventives habituelles avaient été réalisées (5/8 ont bénéficié d’un abord interlamaire) (Tableau 17).
Pour les autres patient, I'absence de données sur le statut rachidien pré-opératoire ne nous permets
pas de conclure sur le role qu’a joué la RPF au niveau rachidien. En outre, deux patients étaient
dystoniques (28% des dystoniques de notre population) ce qui pourrait favoriser les lombalgies et
anomalies de la statique rachidienne.

La plupart de ces patients étaient GMFCS Ill, ce qui présage d’une bonne tenue de tronc et témoigne
d’une marche avant la chirurgie. On peut donc émettre I'hypothése que les cyphoses dorsolombaires
préexistantes soient aggravées par la voie d’abord et le réclinement des muscles paravertébraux. En
revanche il ne nous semble pas que la section radiculaire puisse expliquer les complications
rachidiennes (bien que 5/8 enfants avaient leurs racines L2 D et G qui étaient sectionnées et qui
répondaient sur le psoas et 7/8 étaient sectionnés en L3 avec des réponses sur les adducteurs pour
tous, les droits antérieurs pour 4, et les moyens fessiers pour 1, les ischio-jambiers pour 1. Il faudrait
corréler ces données au changement de mode de déambulation avant d’affirmer que la diminution de
la spasticité des muscles sous-pelviens ait eu un retentissement sur la statique rachidienne).
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IV-E.3.5. Mesures préventives rachidiennes
Avant I'4ge de 5 ans, la RPF serait associée a moins d’hyperlordose lombaire a 5 ans de suivi (144).

Pour tous les enfants, nous préconisons la réalisation systématique avant et aprés la RPF d’imagerie
type EOS sur chaise radio-transparente. (C. Bérard recommande, dés qu’une anomalie est dépistée,
une radiographie tous les 6-12 mois selon |'age)(43).

Des modifications de voie d’abord ont été proposées en cas de troubles rachidiens préexistants par
Sindou : prévention pas abords limités et fixation du volet en cas de laminotomies ostéoplastiques)
(154). En pratique, lorsqu’il y a un risque rachidien, notre équipe chirurgicale privilégie la voie d’abord
interlamaire élargie. Dans notre population, 3 enfants qui étaient a risque rachidien (cyphose dorsales
<30°, scoliose, spondylolyse L551) n’ont pas présenté d’aggravation en post-opératoire et ont bénéficié
d’un abord interlamaire élargi sur deux niveaux. Pour une enfant une greffe osseuse a été faite en fin
de procédure le long de la colonne vertébrale.
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IV-F. Indications a privilégier

A Lyon, l'indication chirurgicale est retenue en derniére intention pour des enfants d’un stade GMFCS
supérieur ou égale a Ill et dont la spasticité diffuses aux membres inférieurs n’est plus contrélée par
les injections de toxine botulique (limitation de dose et diminution de la durée d’efficacité).

Spasticite
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— |— — 1 (. ]
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Figure 15 : arbre décisionnel pour une indication de traitement neurochirugical de |a spasticité des membres
inférieurs selon Hodgkinson (136)

Dans les premiers articles, I'indication de RPF concernait plus volontiers les enfants les plus handicapés
GMFCS Il 3 IV (cf. Mac Laughlin Seattle (108) et les critéres de I'University of Michigan Hospital and
Health Systems (128)). Depuis 2018, la NHS réserve la RPF a des enfants PC 4gés de 3-9 ans, diplégiques
spastiques, ayant une force musculaire et des moyens financiers suffisants pour assurer une
rééducation intensive en postopératoire, de stade GMFCS Il ou lll, sans pathologie génétique ni
évolutive, sans lésions des zones de contrdle de la posture et de la coordination a I'lRM (ganglions de
la base et cervelet), et dont la faiblesse musculaire n’empéche pas le maintien des postures
antigravitaire, sans scoliose ni excentration de hanche >40% (Reimers). Les patients dystoniques sont
exclus.

Les criteres d’inclusion sont en fait variés dans la littérature et prennent compte différents facteurs :
IV-F.1. La topographie de I'atteinte

Pour plusieurs auteurs, le pronostic de marche apres une RPF serait meilleur chez les patients
diplégiques que quadriplégiques (136,161). Cependant ce type de distinction manque de sensibilité et
de spécificité (24% des patients a qui on avait posé un diagnostic étaient changé en un autre type de
paralysie cérébrale d’aprés Watt (117)) et a une reproductibilité inter observateur médiocre (162).
Chicoine note que les enfants di/hémiplégique spastiques ont des résultats bons voir excellents pour
la marche alors que le pronostic de marche est mauvais pour les quadriplégiques (119). Kim montre
que I'atteinte quadriplégique, la déambulation en fauteuil roulant sont des facteurs prédictifs de faible
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efficacité de la RPF en analyse univariée (163). Notre population était majoritairement quadriplégique
spastique (57%).

Concernant |'atteinte cérébrale, la présence d’anomalie de la substance blanche a I'IRM n’influe pas
sur |'efficacité de la RPF sur la marche (164) mais les |ésions des ganglions de la base (noyaux gris
centraux) seraient associées a un pronostic clinique plus défavorable et surtout une dystonie
surajoutée a la spasticité, qui, nous le verrons, répondrait moins bien a la RPF (165). Oudenhoven
rapporte que la phase de rééducation post opératoire posera plus de difficultés aux enfants présentant
des lésions thalamiques, des ganglions de la base, du cervelet ou du tronc cérébral (165).

IV-F.2. Le type d’hypertonie et d’atteinte cérébrale

La RPF n’est pas sensée corriger les hypertonies de type dystonique.

Pour rappel, la dystonie est une forme d’hypertonie définie par une activation musculaire involontaire
al'origine de posture anormales du cou, du tronc et des membres. Des |Iésions des ganglions de la base
sont tenues pour responsables. La distinction clinique des hypertonies a une bonne reproductibilité
intra-observateur mais une reproductibilité inter-observateur modérée (166). Les enfants dystoniques
sont le plus souvent quadriplégiques spastiques(167).

Hodgkinson, Sindou et al. (136) rejoignent Peacock (161) en avancgant que les résultats des RPF sont
d’autant meilleurs que le handicap moteur de I’enfant est lié a un excés d’hypertonie de type spastique
(et non dystonique).

Ainsi, dans notre population, une dystonie passée inapercue a été démasquée, et aucune amélioration
de la composante dystonique des 7 patients présentant une atteinte mixte n’a été améliorée. Van De
Pol rapporte 9 cas similaire (sur 24 enfants) chez qui une dystonie était révélée dans les suites de la
RPF. L’entourage de I'enfant avait tendance a étre moins satisfait de la chirurgie. (168)

Notoirement, Ghany, dans une étude prospective de 5 enfants dystoniques et spastiques, montre,
apres une rhizotomie dorsale et ventrale une amélioration de la spasticité, de la dystonie et des
amplitudes articulaires a 12 mois de 'intervention (169). La diminution de la dystonie pourrait étre
expliqué par la section de la racine ventrale qui interromprait la voie finale commune. L'auteur ne
décrit pas d’affaiblissement musculaire.

Pour les 7 patients dystoniques de notre population, les cibles musculaires étaient pour tous
adducteurs et ischio-jambiers, et pour 6/7 les droits antérieurs. Les améliorations des scores
fonctionnels a 2 ans étaient discréetes : le GMFCS restait stable (dégradation transitoire a 6 mois pour
un patient), seuls 2 patients amélioraient le stade du FAQ (de 1 a 2), et une amélioration du STC AB de
la GMFM a 6 mois était relevée pour un patient (48%-> 63%). L'IDE n’avait pas été mesuré.

Les objectifs fonctionnels étaient quasiment tous atteints : objectifs de marche, améliorée pour 2/3
d'entre eux (aggravée pour 1/3), objectifs de station assise et de nursing qui était facilitée pour tous,
1 objectif antalgique non atteint (subluxation de hanche). En outre il était noté une facilitation des
manipulations pour deux patients et une amélioration de I'état d’éveil et de la prise alimentaire pour
un autre enfant. Trois patients dystoniques agés de 8-10 ans, dont 1 marchant, ont bénéficié d’une
chirurgie orthopédique mais sans geste fémoral ni tibial (principalement allongement tendineux des
psoas, adducteurs, ischio-jambiers, une arthrodése sous astragalienne et médio-tarsienne et une
neurotomie des obturateurs internes).Des sites musculaires toxinés ont pu étre sevrés (psoas, triceps
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sural, tibial postérieur, adducteurs, graciles) et, 2 patients ont pu arréter le BACLOFENE (Baclofene-
>Valium + Artane et Baclofene+Modopar->Modopar seul). Trois patients ont poursuivi leur traitement
par BACLOFENE.

Aucune complication grave n’a été rapportée sur cette population (méningocéle, syndrome post-PL,
douleur cicatricielles, douleurs neuropathiques de la cheville G, affaiblissement des MI, tous
résolutifs).

En somme, la dystonie semble étre un facteur pronostique de moins bons résultats de la RPF mais
ne représente pas une contre-indication si une spasticité lui est associée. Les résultats sont sans
doute sous-évalués par I'inadéquation des échelles de mesure utilisée et les objectifs de certains
patients dystoniques.

IV-F.3. Le stade GMFCS

Les études (Annexe E- Tableau 30) montrent des améliorations fonctionnelles supérieures pour les
stades | et Il. Viennent ensuite les stade Il puis les stades IV.

Tedroff interprete ce résultat en rappelant que le risque de complications est plus important chez les
enfants ayant une atteinte neurologique la plus importante ce qui pousserait I'auteur a réserver la RPF
aux enfants ayant les meilleur fonctions motrices et cognitives (34).

Dans notre population, les enfants classés GMFCS V (n=4) n’étaient jamais scolarisés, étaient soit
dystoniques soit quadriplégiques spastiques. L’objectif principal de la RPF était la facilitation des soins
de nursing (100% de satisfaction), suivi de la station assise et des douleurs coxale.

Les cibles musculaires étaient surtout les adducteurs, les ischio-jambiers et les droits antérieurs.

La chirurgie se faisait entre 5-9 ans, sur 8-10 racines, avec section moyenne de 56% (comparable a la
moyenne de la population totale).

Leurs stades FAQ était de 1 et n’était pas amélioré. Le stade GMFCS n’était pas amélioré. Le score total
cible sur les items A et B de la GMFM était de 29% en pré-opératoire, sans données disponibles apres
la RPF. L'IDE n’était pas calculable.

Les objectifs d’amélioration de la station assise, de facilitation des soins de nursing étaient atteints
mais pas I'objectif de douleurs (coxale) concernant un patient.

lIs recevaient tous des injections de toxine dans les adducteurs et les graciles et dans les 7mois a 3 ans
apreés la RPF.

Deux enfants étaient concernés par des douleurs coxales : un a recu des infiltrations de corticoides
dans les 2 ans apreés la RPF et I'autre ayant bénéficié d’une butée de hanche 3 ans aprés la RPF.

La encore, les objectifs fonctionnels ne sont pas quantifiés par les échelles fonctionnelles de notre
étude et ne permettent pas de conclure que la chirurgie est moins efficace sur cette population
d’enfants. A titre d’illustration, Mittal propose une correspondance d’objectif en fonction du stade
GMPFCS du patient montrant bien leur diversité (135).
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Group

Preop Function

Postop Goals

I

walks w/out assistive devices

improve appearance & efficiency
of walking

I walks w/ assistive mobility mprove quality of walking &
devices (such as canes, decrease amount of assistance
crutches, walkers) required for ambulation

III  quadruped crawlers, reciprocal —1mprove ability to move through
or nonreciprocal (such as development sequence; walk
bunny hoppers) w/ assistive devices

IV commando or belly crawlers;  1mmprove ease of care taking;

wheelchair bound facilitate function in sitting
position

improve ease of care taking;
facilitate positioning in adap-
tive equipment

V  no locomotive abilities;
fully dependent

* Based on the New York University classification system.

Tableau 18 : Objectifs attendus aprés la RPF en fonction du GMFCS de départ.
Extrait de Mittal 2002 (135)

Il'y a donc un besoin d’études adaptées aux objectifs de chaque patient pour mieux évaluer I'efficacité
de la RPF (cf partie 1V-G).

IV-F.4. Autres critéeres de sélection moteurs dans la littérature

Funk a montré de meilleurs résultats pour les enfants dont la GMFM pré-opératoire était entre 65-
85% (97). Sont aussi pris en compte dans la décision chirurgicale : le schéma de marche (170) et plus
précisément le score de marche (119),la force musculaire : (résultats d’autant meilleurs qu’il persiste
une bonne force musculaire et une motricité résiduelle performante(154)).

IV-F.5. La déficience intellectuelle

La présence d’un déficit intellectuel est souvent corrélée a I'importance de I'atteinte (124) et joue
un réle important dans le processus de réhabilitation aprés la RPF (161). Les résultats seraient
d’autant meilleurs selon Sindou que le coefficient intellectuel de I'enfant soit suffisant pour une
coopération dans la rééducation(154). Pour Kim et le déficit intellectuel est un facteur de faible
efficacité de la RPF (163).

Nordmark n’exclut pas les patients déficients intellectuels a condition qu’ils aient un moyen de
locomotion, qu’ils interagissent bien dans les situations de traitement ludique(75) et que I'indication
soit celle d’une spasticité qui interfere sérieusement avec le développement de leur fonction motrice
et dans les soins quotidiens. En somme, le déterminant majeur est I’environnement familial et tout ce
qui peut concourir a la bonne réalisation de la rééducation post opératoire (154). Un bref relevé de la
littérature sur la rééducation dans les suites de la RPF est disponible en Annexe E.

Nous rejoignons ces auteurs, car sur notre cohorte 16% des enfants n’étaient pas scolarisé, 30% étaient
en classe adaptée, soit au moins 46% d’enfant présentant une déficience intellectuelle, ce qui ne les a
pas empéché d’améliorer leurs scores fonctionnels et surtout les objectifs de nursing, d’installation qui
sont propres aux enfants les plus atteints. Aucune corrélation n’a été trouvée entre le type de scolarité
et les résultats fonctionnels sur notre population.
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IV-F.6. L’age

L’age recommandé est habituellement de 3 a 8 ans (108) (Annexe E — Tableau 30)

Apres 3 ans:

- afin de comprendre la trajectoire motrice naturelle de I'enfant et d’attendre I'apparition d’une
eventuelle dystonie (165). Cependant pour Steinbok la dystonie ne survient que vers 8 ans. Pour Park
tres peu de patients avaient une dystonie détectable avant la chirurgie et les auteurs ne pensent pas
que la dystonie soit une raison valable de retarder la RPF (171).

- car les enfants seraient plus facilement motivés et impliqués dans la rééducation a cet age préscolaire
ou l'on peut centrer les apprentissages sur la locomotion (75).

Avant 6 ans, car I'hypothése est émise que le remodelage des unités motrices, responsable de la
spasticité (cf. introduction) se déroule a un age précoce et qu’une chirurgie précoce préviendrait
I'apparition de la spasticité, en particulier avant que ne s’installe la surexpression des molécules
d’adhésion neuronales (180). A l'inverse, Tedroff rappelle que les stimuli sensoriels sont considérés
comme essentiels a la consolidation et l'ajustement des connections neuronales pendant le
développement du systeme nerveux. Le feed-back sensoriel contribuerait a la force et la
synchronisation de I'activité musculaire. De surcroit, les afférences la (responsable du contréle sélectif
présynaptique) contribueraient a I'acquisition de nouvelles capacité motrices et visuelles. L'auteur
conclut que la RPF pourrait influencer négativement I'apprentissage moteur Cette observation serait
donc en faveur d’une chirurgie plus tardive (34).

Avant 10 ans car a cet age la faiblesse et les déformations orthopédiques seront installées et la
chirurgie orthopédique sera plus efficace que la RPF (97,106). O’Brien rapporte 34% de chirurgie
orthopédique pour les enfants opérés d’une RPF entre 2-5 ans contre 70% pour les enfants opérés
d’une RPF entre 6-14 ans (172). Certains auteurs avancent que les déformations de I'appareil
locomoteur installées de maniére irréversible sont un facteur de mauvais pronostic chirurgical, mais
pour Steinbok et Kim I'amélioration est la méme que les enfants aient bénéficié d’un geste chirurgical
orthopédique avant la RPF ou non (133,173). Au niveau du rachis, un jeune age est associée a un taux
plus bas d’hyperlordose ou de déformations spinales (144,174). |l nous apparait donc que la RPF serait
plus efficace avant le pic pubertére qu’il faut savoir évaluer spécifiquement chez les enfants PC°.

En annexe, le diagramme de Georgioudis (Annexe F) intégre de facon intéressante la RPF dans une
chronologie des interventions sur la spasticité des enfants PC.

Il n’y a pas d’dge pour la RPF ?
Pour Baker la RPF est généralement inappropriée dans le grande enfance et I'adolescence.(175) et une
RPF un age supérieur a 10 ans serait une contre-indication si I'objectif de la RPF est 'amélioration des
performances motrices selon Mac Williams (106). En revanche selon Kim, I'dge ne doit pas étre une
contre-indication (dans sa population il n’est pas significativement corrélé au résultat) (163).

15 Chez I'enfant PC les caractéres sexuels secondaires n’apparaissent pas au méme age : la puberté commence plus
précocement et finit plus tardivement chez les filles de stade GMFCS 11l a V (174). L’age osseux semble une mesure plus
fiable de détermination du stade de croissance que les stades de Tanner.
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Pourtant I'efficacité de la RPF chez 'adulte a été montré sur la spasticité (133,136,137), les amplitudes
articulaires(171), de la motricité (177) , la qualité de marche (171,176,178), la GMFM (171) et les actes
de la vie quotidienne (179). Cependant les |ésions neurologique des patients opérés different de celle
de PC (lésions médullaires et AVC (52,177), atteintes traumatiques et neurodégénératives, scléroses
en plaques (52)) et la RPF est parfois effectuée a |'étage cervical(177).

IV-G. Perspectives d’études et de suivi
IV-G.1. Besoins évoqués par les différentes équipes
IV-G.1.a. En termes de suivi de cohorte

Les recommandations de la National Institute for Health and Clinical Excellence (NICE) de 2012 (180),
incitent les équipes réalisant des RPF a participer a un programme coordonné, national et agréé pour
collecter les informations sur I'efficacité sur le court et le long terme de tous les patients candidats a
une RPF, méme si celle-ci n’est pas réalisée. Ce recueil devrait inclure des mesures nationalement
définies incluant :
-le tonus musculaire,
-la GMFM,
-les déficits neurologiques,
- les déformations spinales,
- la qualité de vie,
- le besoin de chirurgie ultérieure.
-une mesure de I'expérience des patients et de leur famille en utilisant une méthode
qualitative systématique pour limiter les biais (ce qui permettrait aussi de comprendre
les décisions chirurgicales et leur impact)(93).
- une recueil du niveau d’aide et d’assistance plus précis (avec I'aide des proches et
soignants)(128).
Il serait nécessaire d’avoir:
-des études comparatives avec des groupe controle et des programmes de réhabilitation
comparables
-des échantillons plus importants.
-un suivi continu (au moins 5 ans) des patients ayant bénéficié d’'une RPF car le déclin
fonctionnel et du confort se poursuivent a I’age adulte. (93,134).

IV-G.1.b. En termes de méta-analyse/revues de la littérature :

Pour les comparaisons entre étude, il est important de considérer :

- les caractéristiques des différents échantillons,

- les stades GMFCS

- I'intervalle entre le RPF et I’évaluation et la RPF

- les perdus de vus. (75)
Selon Munger, pour mieux répondre a quel role joue le management de la spasticité (sur la marche, la
qualité de vie, etc.) une comparaison multitraitement est nécessaire. Sans cela, le paradigme de
I’élimination de la spasticité chez le paralysé cérébral doit continuer d’étre investigué (57).
Les études cas témoins ne sont pas a ignorer compte tenu du recrutement difficile (180).
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IV-G.2. Echelles suggérées

IV-G.2.a. Sur le plan neuromoteur

Pour la marche il aurait été intéressant de comparer les analyses quantifiées de la marche des enfants
et les score tels que le GGI (Gillette Gait Index, qui compare les courbes cinématique de chaque
membre par rapport a la norme —(84)) ou le GDI (Gait Deviation Index, plus sensible car n’incluant pas
les parametre spatiotemporels) (87,181).

Pour les déformations orthopédiques il serait intéressant de suivre les mesures suivantes : I'angle de
Netter, les angles de Cobb et les mesure de lordose et cyphose lombaire, I'indice de Reimers, avant et
apreés la RPF.

IV-G.2.b. Sur le plan fonctionnel

Au vues des notes cliniques recueillies (auprés de la famille, des rééducateurs, des médecins et des
chirurgiens), les échelles que nous avons choisies nous semble inadaptées a I'évaluation de certains
des bénéfices de la RPF, notamment pour les populations GMFCS V, ou les GMFCS IV non marchant, et
présentant une hypertonie mixte (dystonique et spastique).

Pour la douleur on aurait pu recueillir les FPSR (Face Pain Scale Revised, adapté aux enfants des I'age
de 4 ans — Hiks 2005(235)), les échelles numériques ou visuelles analogiques (EN et EVA) et pour nos
patients non communiquants la grille de Douleur Enfant de San Salvadour (DESS, 40 items —(182)).
Pour les douleurs de hanches chez les patients non communiquants la PAICP (Pain Assessment
Instrument for Cerebral Palsy, recueil du FPSR pour 22 situations dessinées et présentées a I'enfant
(183) ) pourrait étre utilisée.

Enfin, pour objectiver les améliorations fonctionnelles décrites par les parents, nous préconisons la
réalisation systématique d’une GAS (Goal Attainment Scaling), pour les objectifs de la RPF. Cette
échelles a I'avantage d’étre adaptable aux objectifs individuels. Il s’agit de choisir un objectif principal
a long terme et 3-5 sous-objectifs a court-terme que I'on pondére. Le niveau pré-opératoire sur

I’objectif est noté puis réévalué aux échéances fixées. Le résultat est exprimé en cotation de -2 a +2
sur chaque objectif ou bien le T-Score est calculé selon la formule de Kiresuk (184). La COPM (Canadian
Occupational Performance Measure) ou Mesure Canadienne du Rendement Occupationnel (MCRO)
est également recommandée par Novak (92).

Concernant les effets supra-segmentaires d’éveil et de prises alimentaires, des échelles de
participation (M.I.F.-M6me, mesure d’indépendance fonctionnelle pour I’enfant (185)) et de qualité de
vie (PEDs QL : Pediatric Qualitiy of Life Inventory, pour les enfants de 5-18 ans (186)— 1374 citations
sur Web of Science — traduction francaise validée pour le Canada) seraient intéressantes.

Nordmark propose la PEDI (Pediatric Evaluation of Disability Inventory - (79)) qui permet aussi d’avoir
le point de vue des soignant et des parents et d’étre un outil de rééducation permettant de définir des
objectifs réalistes (Nordmark 2008).

Pour les effets supra-segmentaires d’amélioration des manipulations la MACS (Manual Ability
Classification System, (187) 900 citations sur Web of Sciences) est utilisée dans notre centre.
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Pour les signes fonctionnels urinaires : les troubles mictionnels doivent étre decris et le bilan
urodynamique conduit selon les recommandations de I'ICCS (International Children’s Continence
Society). Nous n’avons pas trouvé d’échelle fonctionnelle (comme I"UPS Urinary Symptom Profile)
validée pour les enfants ce qui est regrettable mais il serait

Nous proposons en annexe une grille d’évaluation des enfants candidats a une RPF.
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CONCLUSIONS

Ce travail rétrospectif porte sur 37 enfants Paralysés Cérébraux (PC) ayant bénéficié d’une Rhizotomie
Postérieure Fonctionnelle, nous avons évalué I'évolution de leurs habiletés motrices a deux ans de la
chirurgie en utilisant les stades de Palisano (GMFCS), I'échelle du FAQ de Gillette, la Gross Motor
Function Measure 88 (GMFM 88) et la mesure de I'indice de dépense énergétique (IDE).

La population étudiée comporte 28 garcons et 9 filles PC, 4gés en moyenne de 8 ans au moment de la
chirurgie (5-13 ans) présentant une quadriplégie spastique (60%), une diplégie spastique (25%) ou une
atteinte mixte (20%). Avant la RPF ces enfants avaient été traités par injection de toxine botulique
(92%), BACLOFENE per os (32%) et deux enfants avaient bénéficié de chirurgie correctrice.

Les niveaux fonctionnels des enfants avant la RPF étaient : GMFCS Ill (50%), IV (40%) et V (10%). Le
stade médian du FAQ de Gillette était de 4 (principalement stade 3 et stade 5). Une partie des enfants
dont I'objectif était les soins de nursing, la station assise et la verticalisation était évaluée par le score
total cible (STC) A et B du GMFM avec un score préopératoire moyen de 40%. L’autre partie de la
population avait un objectif de marche est était évaluée par le STC D et E de la GMFM avec une
moyenne préopératoire de 27 %. Pour ces enfants, I'IDE préopératoire était de 5.9.

Les racines les plus sectionnées étaient L2, L3 et S1. Les sections oscillaient entre 30% et 80% avec une
médiane de 50% sur I'ensemble des racines (quartiles 0.6-0.8). Les voies d’abord étaient un abord
inter-lamaire élargi pour 2/3 des patients et une laminoplastie monobloc pour le tiers restant.

A deux ans de la RPF nous avons noté :

- Une amélioration significative des stades GMFCS pour 53% des enfants de stade IV en pré-
opératoire, alors que les enfants de stade Il et V restent stables.

- Une amélioration significative médiane de 2 points du FAQ de Gillette passant de 4 a 6, avec
une amélioration maximale de 6 points.

- Pour les enfants dont I'objectif était la marche, une amélioration significative du STC dans les
rurbiques D et E de la GMFM de 8 points (passant de 27% a 35%).et une diminution non significative
de I'IDE de 1.26 a 2 ans (10 enfants ont diminué leur écart a la norme).

- Pour les enfants dont les objectifs étaient les soins de nursing, une amélioration de 19% du
STC dans les rubriques A et B de la GMFM a 6 mois pour les 3 enfants chez qui cette donnée était
disponible.

Les objectifs de la RPF ont été majoritairement remplis. Pour tous les enfants dont les objectifs étaient
I’amélioration de la marche, de leur capacité de verticalisation (notamment lors des transferts) ou
I"amélioration de la posture, il était noté une amélioration dans les suites de la RPF. Les autres objectifs
étaient I'amélioration des soins de nursing (facilités pour 92% des enfants concernés), la marche
(améliorée pour 88% des enfants concernés) et les douleurs (diminuées pour 83% des enfants
concernés). Il a par ailleurs été noté des effets bénéfiques supra-segmentaires chez 14% des enfants
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(n=5). Cependant ces chiffres sont tirés des observations cliniques et n’ont pas de poids statistique. Un
recueil systématique d’échelles adaptée a chacun de ces objectifs nous semble nécessaire pour évaluer
justement I'efficacité de la RPF.

Ces résultats prometteurs sont a pondérer avec le taux d’effets indésirables rapportés pour 66% des
enfants mais avec des séquelles uniqguement pour 19% d’entre eux :

- (séquelles urologiques pour 2 enfants (5%): rétention chronique d’urine nécessitant un Mitrofanoff
ou des hétéro-sondages urinaires ;

- séquelles rachidiennes pour 3 enfants (14%) : spondylolisthésis, cyphoscoliose.

D’autre part I'effet fonctionnel de la RPF sur le long terme (>2 ans) — qu’il soit bénéfique, neutre ou
délétere — n’a pas été étudié sur notre population. Tout au plus nous avons noté que sur les 10 années
de suivi disponibles, 54% des enfants ont subi une chirurgie orthopédique correctrice, tous sauf un
patient (97%) ont recu des injections de toxine botulique. Cependant les schémas d’injections ont été
modifiés pour 91% des patients injectés avant la RPF (sevrage de certains sites). Il a aussi été rapporté
dans les notes cliniques, une perte des bénéfices initiaux a 18-24 mois chez 30% des enfants opérés
(n=11) et, bien que I'amélioration du stade GMFCS soit pérenne, les mesures d’'IDE et de GMFM
tendent a diminuer a 24 mois.

En somme, sur une population d’enfants PC de niveaux fonctionnels hétérogénes, la RPF a fait preuve
d’efficacité fonctionnelle motrice sur le moyen terme (2 ans) mais avec un risque de complications a
prendre en compte. Les résultats sur les enfants polyhandicapés, GMFCS IV et V sont prometteurs et
ne représente pas une contre-indication de principe. Les effets bénéfiques fonctionnels sont
probablement sous-évalués par I'inadéquation des échelles utilisées. Un recueil multi-centrique, sur le
long terme, standardisé et surtout adapté aux objectifs de la chirurgie permettrait d’apprécier plus
justement les effets de la RPF chez I'enfant PC.
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CONCLUSIONS

Ce travail rétrospectif porte sur 36 enfants Paralysés Cérébraux (PC) ayant bénéficié d'une
Rhizotomie Postérieure Fonctionnelle. Nous avons évalué 1’évolution de leurs habiletés
motrices a deux ans de la chirurgie en utilisant les stades de Palisano (GMFCS - Growth
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o ’U'faftibxzi'q%’tudiée comporte 27 garcons et 9 filles PC, agés en moyenne de 8 ans au
moﬁiég}ﬁ’gjé’chirurgie (5-13 ans) présentant une quadriplégie spastique (60%), une diplégie
spastique (25%) ou une atteinte mixte (20%). Avant la RPF ces enfants avaient été traités par
injection de TOXINE BOTULIQUE (92%), BACLOFENE per os (30%) et deux enfants avaient

bénéficié de chirurgie correctrice.

Les niveaux fonctionnels des enfants avant la RPF étaient : GMFCS III (50%), IV (40%) et V
(10%). Le stade médian du FAQ de Gillette était de 4 (principalement stade 3 et stade 5). Une
partie des enfants dont 'objectif était les soins de nursing, la station assise et la verticalisation
était évaluée par le score total cible (STC) A et B du GMFM avec un score préopératoire moyen
de 40%. L’autre partie de la population avait un objectif de marche et était évaluée par le STC
D et E de la GMFM avec une moyenne préopératoire de 27 %. Pour ces enfants, 'IDE
préopératoire était de 5.9.

Les racines les plus sectionnées étaient L2, L3 et S1. Les sections oscillaient entre 30% et 80%
avec une médiane de 50% sur l'’ensemble des racines (quartiles 0.6-0.8). Les voies d’abord
étaient un abord inter-lamaire élargi pour 2/3 des patients et une laminoplastie monobloc
pour le tiers restant.

A deux ans de la RPF on a noté :

- Une amélioration significative des stades GMFCS pour 60% des enfants de stade

IV en pré-opératoire, alors que les enfants de stade III et V restent stables.

. Une amélioration significative médiane de 2 points du FAQ de Gillette passant de

4 a 6, avec une amélioration maximale de 6 points.

- Pour les enfants dont 'objectif était la marche, une amélioration significative du STC

dans les rubriques D et E de la GMFM de 8 points (passant de 27% a 35%) et une

diminution non significative de I'IDE de 1.26 a 2 ans (10 enfants ont diminué leur écart a

la norme).

- Pour les enfants dont les objectifs étaient les soins de nursing, une amélioration de 19%
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transferts) ou I’amélioration de la posture, il était noté une amélioration dans les suites de la
RPF. Les autres objectifs étaient I’'amélioration des soins de nursing (facilités pour 92% des
enfants concernés), la marche (améliorée pour 88% des enfants concernés) et les douleurs
(diminuées pour 83% des enfants concernés). Il a par ailleurs été rapporté des effets
bénéfiques supra-segmentaires chez 14% des enfants (n=5). Cependant ces chiffres sont tirés
des observations cliniques et n’'ont pas de poids statistique. Un recueil systématique d’échelles
adaptée a chacun de ces objectifs nous semble nécessaire pour évaluer justement l'efficacité
de la RPF.

Ces résultats prometteurs sont a pondérer avec le taux d’effets indésirables rapportés pour
66% des enfants mais avec des séquelles uniquement pour 19% d’entre eux :

- séquelles urologiques pour 2 enfants (5%): rétention chronique d'urine nécessitant un
dérivation urinaire continente (Mitrofanoff) ou des hétéro-sondages urinaires ;

- séquelles rachidiennes pour 3 enfants (14%) : spondylolisthésis, cyphoscoliose.

D’autre part, l’effet fonctionnel de la RPF sur le long terme (>2 ans) — qu'il soit bénéfique,
neutre ou délétére — n’a pas été étudié sur notre population. Tout au plus, nous avons noté
que sur les 10 années de suivi disponibles, 54% des enfants ont subi une chirurgie
orthopédique correctrice et que tous les patients sauf un (97%) ont recu des injections de
TOXINE BOTULIQUE. Cependant les schémas d’injections ont été modifiés pour 91% des
patients injectés avant la RPF (sevrage de certains sites). Il a aussi été rapporté dans les notes
cliniques, une perte des bénéfices initiaux a 18-24 mois chez 30% des enfants opérés (n=11)
et, bien que 'amélioration du stade GMFCS soit pérenne, les mesures dIDE et de GMFM
tendent a diminuer a 24 mois. L'évolution de la spasticité montre également une
recrudescence de la spasticité dés 12 mois, mais qui reste inférieure au niveau de spasticité
initial.

En somme, sur une population d’enfants PC de niveaux fonctionnels hétérogénes, la
RPF a fait preuve d’efficacité fonctionnelle motrice sur le moyen terme (2 ans) mais
avec un risque de complications a prendre en compte. Les résultats sur les enfants
polyhandicapés, GMFCS IV sont prometteurs et ne représente pas une contre-indication
de principe. Les effets bénéfiques fonctionnels sont probablement sous-évalués par
I’inadéquation des échelles utilisées. Un recueil multi-centrique, sur le long terme,
standardisé et surtout adapté aux objectifs de la chirurgie permettrait d’apprécier plus
justement les effets de la RPF chez ’enfant PC.
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ANNEXES

A. Echelles utilisées

GMFCS Level |

Chikdron wak indoors and ouldoors and climb stairs
without limitation. Children perform gross motor skd's
ncluding ranveng and jumping, bt speed, belance and
cO-nrdinating arm impaired.

GMFCS Level Il

Children wak indoors &nd outdooss and climb stalrs
holding onto a raling but exporionco limitabons walong
on wneven surfaces and inclines and walking m cromls
or confined spacas.

GMFCS Level Il

Chiklron wealk indones o nutioars 0 a lnuid Surkace with
an assistive modility devico. Children may climb stairs
holding onto a rling. Children may propel a wheelchar
manuilly of ara transported when traveling for long
distances or ouedoars on unevan termain.

GMFCS Leval IV

Children may continue 10 walk for short dstances ona
witlkes or rely more on wheeked rability at home s
schoal and in the community.

GMFCS Lovel V

Physcal irpairment restricts voluntary contrel of
movement and the abiity to maintain antigravity head and
trunk postures, All aceas of motar function are imited.
Children have no menns of independant mobilty and
are transponed,

Figure 3 : Gross Motor Functional Scale (GMFCS)
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Ne peut faire aucun pas quelle que soient les conditions. ..
Peut faire quelques pas avec l'aide d'une tierce personne. Ne supporte pas

complétement le poids du corps sur les pieds. Ne marche pas de fagon réguliere.
Marche pendant les séances de rééducation mais non pour les déplacements

habituels a l'intérieur du domicile. Nécessite habituellement I'aide d'une tierce personne.
Marche 3 ['intérieur du domicile mais lentement. N'utilise pas la marche comme

mode de déplacement préférentie] au domicile (marche essentiellement en rééducation).

Marche plus de 5-15 métres mais uniquement 4 l'intérieur du domicile ou de l'école.

(la marche & l'intérieur du domicile est le mode de déplacement habituel).

6.

10.

Score Gillette

Marche plus 5-15 métres a l'extérieur de la maison mais utilise habituellement un fauteuil
roulant ou une poussette pour les déplacements en ville ou dans les espaces encombrés.

Marche a l'extérieur de Ia maison, pour se déplacer en ville, mais seulement sur terrains plats

(ne peut négocier les trottoirs, terrains irréguliers et escaliers qu'avec l'aide d'une tierce personne).

Marche a l'extérieur de la maison , pour se déplacer en ville ; est capable de négocier
trottoirs et terrains irréguliers en plus des terrains plats, mais habituellement nécessite
une aide 4 minima ou la supervision d'une tierce personne par sécurité.
Marche a l'extérieur de la maison , pour se déplacer en ville ; se déplace facilement

sur terrains plats, trottoirs et terrains irréguliers mais a de la difficulté ou nécessite

une aide minime pour courir, grimper et/oules escaliers. ...

Marche a l'extérieur de la maison, pour se déplacer en ville. Marche, court, gnmpe

sur terrains réguliers et irréguliers sans difficulté ni aide.

Figure 4 : Stade du FAQ de Gillette
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Figure 4 bis : GMFM Gross Motor Functional Measure
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B. Rappel physiopathologique sur la spasticité

La spasticité est multifactorielle et correspond, pour résumer, a une dérégulation centrale au niveau
spinal et supra-spinale des voies inhibitrices régulant l'activité des motoneurones alpha via
I'interneurone inhibiteur (Figure 6).

Récepteurs a I'étirement Voies
musculaires descendantes

Récepteurs
articulaires

Récepteurs
cutanes

Organe tendineux
de Golgi

Synapse _
excitatrice

g Synapse _g

8 inhibitrice
Figure 16 : Voies inhibitrice et excitatrices périphériques ascendantes et centrale déscendante régulant les
interneurones médullaires qui se projettent vers les moto-neurones alpha. Extrait de Le Cavorzin 2013 (188)

T

Figure 17 : Schématisation de la boucle reflexe myotatique. 1: recepteurs tendineux, 2: fuseaux

neuromusculaires (FNM), 3 : motoneurone gamma (innervation motrice des FNM), 4 : récepteurs périphériques

musculaires sensibles a I’étirement, 5 : motoneurone alpha. Ia/ll et Ib : fibres afférentes se projettant sur les

motoneurones alpha directement (en bleu) ou via un interneurone (en vert). Extrait de Le Cavorzin (188)

Les régions imputables sont celles responsables du controle du tonus musculaire :

- le cortex prémoteur,

- le faisceau para-pyramidal (notamment le bras antérieur de la capsule interne),

- le faisceau pyramidal (sa responsabilité est remise en cause, ce serait par sa proximité
anatomique avec le faisceau para-pyramidal qu’il serait responsable de spasticité),

- lefaisceau réticulo-spinal notamment le noyau ventro-médial gigantocellulaire de la formation
réticulée bulbaire (Iésions retrouvées dans les ataxies/paraparésies spastiques héréditaires ol
cette voie peut-étre isolément atteinte).
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Les lésions sous corticales diffuses (dans la sclérose en plaque par exemple) et les Iésions médullaires
(notamment la région dorsolatérale) sont également pourvoyeuses de spasticité.

Sont souvent inclus par exces dans la définition clinique de la spasticité les éléments d’automatisme
médullaire que sont les spasmes en flexion et |'exagération des réflexes ostéotendineux en flexion
(«general reflex release »). Cet automatisme médullaire est responsable d’une variabilité clinique de
mesure de la spasticité plus importante chez les patients blessés médullaires que chez les cérébrolésés.

Par ailleurs, une lésion médullaire compléete donne un tableau de spasticité moins marqué que les
lésions cérébrales, du fait de I'interruption concomitante de la voie réticulo-spinale descendante

excitatrice et de la voie réticulo-spinale descendante inhibitrice. En revanche I'automatisme médullaire
reste présent.

La spasticité apparait chez I'homme généralement dans les semaines ou les mois suivant un AVC
(189)). La spasticité serait la conséquence, selon Gracies (48,190), de trois mécanisme (Figure 8) :

Acute Delayed

»  CNS plastic
ik rearrangements
‘ /\ * Supraspinal
+ Spinal

Paresis
Immobilization w /

in short position

\q i Muscle

Soft tissue plastic overactivity

rearrangements /\ Spasticity
Spastic dystonia
Contracture \/ Spastic cocontraction

Others
Pathophysiology
of Spastic Paresis

Figure 18 : Les trois mécanismes de déficit moteur aprés une lésion centrale selon Gracies 2005(190)

- 'immobilisation (représentée dans ce schéma par le bloc « paresie ») qui favorise par elle-méme la
plasticité cérébrale et les rétractions musculaires et articulaires.
- des réarrangements histologiques (bloc « contracture ») : on peut observer :

- une transformation des fibres musculaires rapides de type Il en fibres musculaire lentes de
type | (qui pourrait étre due a la stimulation permanente des motoneurones - c’est |I'hypothése
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transynaptique de Hufschmidt (191) — ou bien a la diminution du signal excitateur corticospinal (des
fibres lésées) et du recrutement d’unité motrice - c’est I’'hypothése de Newham (192)).

- A I'échelle tissulaire on peut aussi observer, parfois dés la premiere année apres une lésion
cérébrale, une augmentation de la résistance élastique a I'étirement. Cette augmentation serait
expliquée soit par I'hypothése transynaptique, soit par une diminution du seuil de sensibilité a
I’étirement des muscles, indépendamment de I’activité du motoneurone.

- d’une hyperactivation musculaire (bloc « muscle overactivity ») :

-par phénomeéne de bourgeonnement collatéral axonal médullaire (« sprouting », formation
de synapses au niveau de I'espace vide segmentaire) et par réarrangement des fibres corticospinales
sur des groupes de motoneurones inappropriés (193). Covault a ainsi montré une surexpression des
molécules d’adhésion neuronale dans les fibres musculaires dénervée (194) .

-par hyperactivité neuronale des faisceau véstibulo-, réticulo-, rubro- et tecto-spinaux intacts
(Figure 9) conduisant ainsi a une perte de sélectivité motrice et des comportements moteurs exagérés
(par exemple au niveau du coude aprés une lésion du faisceau corticospinal dorsal, DeWald met en
évidence, par recueil EMG, des schémas de co-activation musculaire : fléchisseurs de coude-
abducteurs d’épaule et extenseurs de coude-adducteurs d’épaule (195))

-par diminution de I'inhibition pré-synaptique au sein du circuit spinal : des afférences la (196),
elle-méme facilitée par 'augmentation de I'inhibition récurrente de Renshow (197), par conversion
de I'inhibition autogénique Ib en facilitation (198) (fibres se projetant sur les organes tendineux de
Golgi et responsables physiologiquement du reflexe myotatique inverse),

-par une hyperexcitabilité des motoneurones segmentaires alpha et gamma (199).

A noter que le phénomene de sprouting, retrouvé sur des modeles murins dont les voies
corticospinales motrice étaient interrompues, est aboli en cas de lésion combiné des faisceaux
corticospinaux ventraux et dorsaux.(200)

Figure 19 : Neuroanatomie du controle spinal du tonus musculaire. 1 : interneurones, 2 : faisceau rubro-spinal,

3 : faisceau réticulo-spinal pontique, 4 : faisceau vestibulo-spinal, 5 : faisceau réticulo-spinal bulbaire. En rouge :

les couches de Rexed dans lesquelles se situent les interneurones participant au reflexe d’étirement. Extrait de :
Le Cavorzin 2013 (188)
A-
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C. Evolution technique de la RPF

Concernant la voie d’abord : Gros maintient une voie d’abord conique (exposant le cone médullaire)
en effectuant une laminectomie T11-L1 en décubitus latéral. Il sera suivi par Fasano puis Park
(laminectomie T12-L1/2 apreés contréle échographique per-opératoire du cdne médullaire). Peacock a
introduit une voie d’abord caudale (au niveau de la queue de cheval) dont le but était de diminuer les
effets indésirables uro-digestifs. Elle se faisait initialement par laminectomie L2-L5 (pour les racines L2-

S1), puis par laminotomie avec repose des lames et fixation des muscles para-vertebraux
(laminoplastie). Il a été suivi par Sindou qui a finalement développé une voie d’abord moins invasive
centrée sur les niveaux radiculaires ciblés visant a diminuer les Iésions ligamentaires). La technique
nommeée KIDr (Keyhole Intralaminar Dorsal Rhizotomy) est un abord foraminal, interlamaire étagé,
avec résection des 2/3 des lames supérieures et inférieures du niveau ciblé, tout en respectant les
ligaments épineux et interépineux et les processus articulaires (85).

Concernant _le monitorage électromyographique (EMG): Foerster effectuait initialement une
stimulation motrice ventrale pour s’assurer du niveau anatomique des racines puis coupait
systématiquement les racines dorsales de T12 a S2 en épargnant L4 (55,128).

Gros ne sectionnait que les racines dorsales ayant une réponse EMG (stimulation 1V, 1msec, 4Hz).
Fasano (55) décrit les caractéristiques électrophysiologiques des racines dorsales responsables de
spasticité a cibler : réponse soutenue a la stimulation bipolaire de la racine dorsale (stimulation de 1
secondes a 1mA, fréquence 50Hz) ou extension de la réponse en dehors du myotome correspondant
a la racine stimulée (ipsi ou controlatérale) (2). Dans cette technique, chaque racine est disséquée en
fascicules stimulés séparément. Sindou, Peacok et Park suivront les critéeres électrophysiologiques de
Fasano pour le choix des racines a sectionner. On doit le terme de « Radicotomie Postérieure

Fonctionnelle » a Fasano.

A noter que Grunt (35), en s’appuyant notamment sur les travaux histologiques de Fukuhara (201,202),
met en garde contre la dissection fasciculaire des racines, qui conduit a des aberrations
électrophysiologiques, ce que notre équipe neurochirurgicale ne fait plus.

Abbott introduit le monitorage du plexus pudendal par stimulation du nerf dorsal de la verge ou du
clitoris et recueil des potentiel d’action au niveau de S1, S2 et S3 (57,58).

Concernant le niveau des sections radiculaires :

Les premiéres rhizotomies concernaient de maniere systématique et bilatérale les racines T12 a S2
puis L1 a S1.

L’équipe de neurochirurgie de Montpellier (équipe de Gros (130)) développe la « Radicotomie Dorsale
Sectorielle » ou « Rhizotomie Postérieure Sélective », pour épargner les muscles anti-gravitaires.

Le choix des racines sectionnées se fait aprés un bilan clinique évaluant la spasticité utile au tonus
postural (moyens fessiers, quadriceps, abdominaux) et la spasticité nuisible (adducteurs de hanches,
fléchisseurs de hanche et de genou, muscles de la loge postérieure de la jambe). L’étude des réponses
motrices provoquées par stimulation mono/bi/tripolaire (préférentiellement bi ou tripolaire) des
racines, sous anesthésie générale, intervient également dans ce choix.

Gros épargnait par ailleurs les racines ayant une réponse motrice sur les triceps suraux (Gros 1979).
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Langerak épargne les racines répondant au niveau du quadriceps et du tibial antérieur, quitte a
effectuer une neurotomie complémentaire a distance de la RPF. Dans ce méme but, Fukuhara (202) ne
coupe jamais au-dela de 50% les racines L2, L3 et L4.

Peacock épargnait S2 si celle-ci donnait une réponse au niveau du sphincter anal (méme si elle
répondait au niveau du triceps sural).

Pour I'équipe de neurochirurgiens a 'origine de notre étude (Sindou, Mertens (58)) il n'y a jamais de
section de la racine S3 pour éviter une anesthésie périnéale mais il y a parfois une section de S2 a visée
urinaire (enfant présentant une hyperactivité detrusorienne).

Concernant l'intensité de section :

Gros commenca par épargner une radicelle par racine dorsale pour diminuer I'effet hypotonisant puis,
préserva systématiquement 1/5 des racines dorsales.

Ouaknine développe par la suite une technique microchirurgicale permettant de reséquer uniquement
1 /2 a 2/3 des racines de L1 a S1. Il parle lui aussi de « Résection Radiculaire Postérieure Sélective »
(50).

Fraioli et Guidetti développent une technique pour sectionner 50% de la racine, quelques mm avant
son entrée dans le sillon dorso-latéral médullaire et donne a cette technique le nom de « Radicotomie
Dorsale Partielle » (203).

La plupart des auteurs s’accordent pour estimer qu’une radicotomie efficace a long terme sectionne
globalement 40-60% de I’ensemble de radicelles dorsales des racines de L2 a S2, que cette section soit
faite systématiquement sur les radicelles ou apres testing électrophysiologique de chacune des
radicelles. (58)

D. Rééducation post-opératoire

La rééducation proposée dans notre étude differe par certain aspect de celles relevées dans la
littérature :

Selon le NICE (National Institute for Health and Clinical Excellence) I'intensification de la rééducation
est indispensable et conditionne les résultats de la RPF. La récupération est généralement rapide apres
la chirurgie en cas de voie d’abord uni-étagée et la rééducation commence apres 2-3 jours d’alitement,
a raison de 2 séances par jour de kinésithérapie et d’ergothérapie. Selon les auteurs, elle doit se faire
a ce rythme en centre adaptée pendant 3 — 6 semaines (115,181,204). Un relai libéral est effectué avec
la poursuite d’une kinésithérapie a un rythme intensif de 3-5 séances/semaine pendant une durée
adaptée aux capacités et aux progres de I'enfant (entre 4-12 mois).

La rééducation est axée sur le renforcement musculaire (surtout les abducteurs de hanche, extenseurs
de genoux et fléchisseurs dorsaux de cheville(204), les fonctions motrices fines, de maniere analytiques
et a travers les actes de la vie quotidienne (en ergothérapie). Le schéma de marche est travaillé dés la
deuxieme ou troisieme semaine selon Nicolini-Palisson (204). De nouvelles ortheses peuvent étre
confectionnées.
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E. Tableaux récapitulatifs des données de la littérature

Children Last rating

<6y old Levell Levelll [Levellll LevellV lLevelV Total

First rating
Level I 59 1 0 1 (] 61
Level I1 3 15 13 2 ] 33
Level 111 2 5 24 G 1] 37
Level IV 0 1 8 32 7 48
Level V 0 0 + 35 39
Total 64 22 45 45 42 218

Per cent agreement, 75.7%; weighted kappa, 0.84.

Children Last rating

=0y old Levell [Levelll Levellll LevellV LevelV Total

First rating
Level I 99 5 1 0 (] 105
Level 11 15 27 2 0 (1] 44
Level 111 3 7 57 10 2 79
Level IV ] 0 3 67 10 80
Level V 0 0 2 7 75 84
Total 117 39 65 84 87 392

Per cent agreement, 82.9%; weighted kappa, 0.89.

Tableau 19 : GMFCS en pré-opératoire et a la derniere évaluation (moyenne 33 mois) de la RPF pour 610 enfants classé

selon I'age (<6 ans ou 26 ans). Extrait de Palisano 2006 (205).

Patients améliorés (IV->1ll) Age au moment de la RPF (années)

PAT 34
PAT 20
PAT 12
PAT 4
PAT 36
PAT 14
PAT 24

5,65
5,79
6,36
7,57
10,44
10,86
12,71

Tableau 20 : Répartition des dges au moment de la RPF chez les patients ayant amélioré leur stade GMFCS en post-

opératoire.
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Amélioration
Auteurs V->IV [\ ]| 1Hi-> 1->1 autre GMFCS totale
Sur le court terme, données approximées (pas de GMFCS)
Mac Laughlin 1994
(206) 12% (n=4) 3% (n=1) 15%
Wright 1998 (68) | 4% (n=1) | 13% (n=3) | 4% (n=1) 21%
Graubert 2000
(90) 11% (n=2) 11% (n=2) 22%
Ross 2001 (207) 5% (n=1) |10% (n=2) | 10% (n=2) 25%
Steinbok 1997 (69) | 13% (n=2) | 13% (n=2) | 7% (n=1) 33%
Mac Laughlin 1998 L,
non précisé
(70) 38%
Moyenne 26%
Sur le court terme, données brutes
Van Schie 2005
(208) 11% (n=1) 11%
non précisé : 49% améliorés d’un stade et 8% améliorés de deux
Kan 2008 (209) stades 57%
Cole 2007 (91) | 16% (0=3) [ 21% (0=4) [32%(6) |m>1(n=1 69%
Moyenne 46%
Sur le long terme, données brutes
Romei 2018 (101) I I ‘ 11% (n=2) 11%
Ailon 2015 (82) non précisé : 23% amélioré sur 1 ou 2 niveaux (surtout Ill->11) 23%
Park 2017 (111) non précisé 42%
Daunter 2017 L,
non précisé
(128) 56%
Munger 2017 (93) | hon précisé (n=5) 56%
Langerak 2012 (76) | | 10% 45% | 3% (n=1) 1->| 58%
Langerak 2009 (98) 71% améliorés a 20 ans 71%
‘ Moyenne 45%

Tableau 21 : Amélioration des stade GMFCS relevées dans la littérature sur le court et le long terme (fréquence).
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Auteurs, année

Amélioration de la GMFM

alan a2ans a3ans a5ans al0ans Z;: Type d’étude Précisions
Métanalyse de | D= 9-12 mois

Mc Laughlin 2002 (108) 4,5 3 ERC

Buckon 2004(71) 7,4 ERC

Summers 2019 (74) 2,3 4,6 ERC N= 137. D=24 mois
Aucune amélioration
pour les GMFCS IlI-IV.

Nordmark 2000 (CDE) N=18. GMFM stable

(134) 9,2 9,2 a5ans.

Hodgkinson 1997(129) 3,2 N=8

van Schie 2005 (208) 8,8
N=54, items D et E :

Funk 2014(97) 5,0 2,0 +14% et +5%

Engsberg 2006(96) 7,0 EC N= 37 RPF vs 40 ctrl
Population

Mittal 2002(135) 10,0 20,0 34,0 marchante
N=10 RPF vs x ctrl.
Groupe controle +2.7

Abel 2005(210) 3,3 EC %

N=29 ans. Ages de 4

Josenby 2009(66) 11,0 15,0 20,0 ans.

Josenby 2012(72) 10.6 Percentile N=29, age 4 ans.
N=29. Amélioration
du percentile pour
les GMFCS Ill. Pas
d’infériorité pour les

Bolster 2013(73) 7,6 6.4 Percentile autres.

. RPF vs Chirurgie

Mac Williams N ). . s . s

2011(106) A 1 an: Diminution de I'écart au centile de référence de 4 — 74 points. ortho vs Kiné. Age 14

EC ans, GMFCS |, II.
N=19. GMCS IV

Tedroff 2011(83) 15,0 25,0 11,0 majoritaires

van Schie 2011 (211) 4,3 6,5 N=33.

N=102 (57 a 10 ans,
14 3 15 ans). Plateau
alO0ansen

Dudley 2013 (138) 15,0 25 stratifiant sur I’age.
N=18. Pas de
différence
significative a 10 et

Tedroff 2015 (77) 25,0 12,0 8,0 17 ans.

N=44. Pour les
GMFCS IV-V la
fonction décline
moins que le niveau
de départ a 10 ans de

Ailon 2015 (82) 35,0 19 suivi (vs 1I-111)

N=10. D +5.3%, E

Sacco 2000 (212) 7 +9.2%.

Moyenne 9,8 4,9 21,3 11,9 19,8 8,0 16,1

Limites 2,3-35 2-7,4 20-25 6,5-12 11-34 7-25

SD 9 2 5 6 10 13

Tableau 22 : amélioration des GFMF sur le court et long terme dans la littérature. ERC : essai randomisé contréle ; EC : essai

controlé ; Percentile : étude comparant les valeurs GMFM au percentile. En bleu les ERC.
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ans

initial)

Auteur, année Evolution de la spasticité ROM POP(:IS; ‘on Durée de suivi Type d’étude
| Sur le moyen terme
Diminution sur les ADD (mesure
Engsberg 2002 (213) | mécanisée) mais reste > population 24 8 mois EC (sujets sains)
ordinaire.
. Diminution sur les ADD (-1,4), les lJ (- .
Steinbok 1997 (42) 15 9 mois ERC
1,1) et les TS (-1,5)
Kan 2007 (209) | Diminution de -2,52 (mAS) Augmentée (H, G, €) 71 12 mois EC (pompe a
BACLOFENE)
Sacco 2000 (43) Entre —'0,7 et-2,9 surles ADD, IJ, TS et 10 12 mois Cohorte
Quadriceps
Carroll 1998 (127) Diminution. 112 12 mois Cohorte
Hodgkinson 1997 (44) | Entre -0,63 et -1,38 (non mAS) 18 12 mois Cohorte
Diminution TS (-2,17 ;-2,42) et lJ (-1,4;- .
Morota 1994 (44) 1,68) 109 12 mois Cohorte
Diminution sur les ADD, 1J, TS,
Mc Laughlin 1994 Quadriceps entre (-1; -2). Egalement 34 12 mois Cohorte
diminution discretes aux MS.
Sindou 2015 (85) Diminution (-1,-4) 6 12 mois Cohorte
Funk 2014 (32) Diminution de -1 pts, stable a 24 mois 54 12 et 24 mois Cohorte
D'Aquino 2018 (214) D|m|nut|?n de -3.2 points stablea 2, 8 54 14 mois Cohorte
et 14 mois
Trost 2008 (34) | Diminution surles ADD, 1), QUADRI, 136 18 mois Cohorte
Fléchisseurs de hanche
Engsberg 2007 (96) | Diminution sur les ADD, IJ, TS 68 20 mois EC
Me La“gg;n 1998 | Biminution de -1 4 12 et 24 mois 43 24 mois ERC
Diminution de -1 pt sur le genou et -
Wright 1998 (68) 0,5 sur la cheville (muscles non 12 24 mois ERC
précisés)
Diminution sur les ADD et lJ (-2) et les EC (chirurgie
Thomas 2004 (95) . 18 2 ans o
TS et Quadriceps (-1) orthopédique)
| Sur le long terme
Nordmark 2008 (134) Diminution sur les ADD, lJ, TS, stable a 35 6 mois puis 5 Cohorte
5ans ans
Van Schie 2011 (211) | Seulement 21% de spasticiteé 33 6 ans Cohorte
résiduelle a 6 ans
Munger 2017 6(94) | Diminution (-1,-2) 24 10 ans EC
Diminution sur les ADD, lJ, TS, Pas d’améliortation
Josenby 2012 (72) fléchisseurs de hanche (mAS de 29 10 ans Cohorte
Peacock)
Diminution a 3 ans de (-1; -2) et a 10 Amélioration a 3 ans puis
Tedroff 2011(83) diminution sur les lJ, TS (de -1;-3) déclina 10 ans 19 10 ans Cohorte
significative sur les ADD (-2)
Diminution moyenne au membres
Park 2018 (5) inférieurs de 2.3 (2.3-0.007) 13 13 ans Cohorte
Diminution -1,05 3 6 mois et -0,8 3 15 | ~mehoration a5 ans puis
Ailon 2015 (82) ! ’ déclin a 15 ans (niveau 44 15 ans Cohorte

EC : essai contrdlé ; ERC : essai randomisé controlé ; ADD : adducteurs, IJ : ischio-jambiers ; TS : triceps suraux ; QUADRI : quadriceps
Tableau 23 — Revue des articles relevant I’évolution de la spasticité aprés une RPF

16 Dans I'étude de Munger(94) tous les scores d’Aschworth étaient diminués (entre -1 et -2 pts) dans le groupe RPF alors

qu’ils ne diminuaient pas dans le groupe contréle malgré les autres traitements (toxine et pompe a BACLOFENE intra-

thécal). Soit ces traitements alternatifs (TBX et ITB) n’étaient pas efficaces, soit le niveau de base de la mAS était trop bas
pour montrer une différence.
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Auteurs Proportion d’enfants toxinés apres la RPF Précisions
Bolster 2013(73) | 45% Suivi : 10 ans. Surtout gastrocnémiens.
Dudley N=88. Suivi : 15 ans.
12.5%
2013(138)
Hurvitz 2013 N=88. Suivi : 20 ans
53%
(128)
Mittal 2002 N=41. Aucune injection dans I'année
(135) suivant la RPF. Suivi 3 et 5 ans. surtout les
0,
49% triceps suraux et les ischio-jambiers.
Munger 2017 7.5 injections/enfant opéré contre N=24.
(93) 19/enfant non opéré

Tableau 24 : Proportion d’enfants opérés recevant des injections de toxine dans les années suivant la RPF.
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Auteurs Proportion Sites les plus fréquents Délai apres la RPF Précisions
Chicoine 1997
(119) 19% N=178
Transfert tibial postérieur ténotomies d’Achille, .
, K Jamais avant 1 an,
21% des ADD, des lJ, des psoas, ostéotomie 10% avant 3 ans N=57..
Mittal 2002 (135) fémorale, AST °
AST (36%), des dérotations tibiales (14%), des
; . L. N=36. Age moyen de la RPF : 2.5 ans.
21% myoténotomies des gastrocnémiens (6%) et 3 Entre 2 -9 ans.
, . X Surtout les GMFCS III.
Bolster 2013 (73) réductions de subluxation coxale (8%)
N=102. A delaRPF 5
28% 17% de ténotomies, 14% de gestes osseux Suivi 15 ans g€ moyen de a ans (pour
Dudley 2013 (138) tous<10.5ans).
Nordmark 2008
(75) 42% AST et ténotomies d’Achille Suivie de 5 ans N=35.
3 ostéotomies tarsiennes et ténotomie des
Subramanian 1998 45% fléchisseurs d’orteils,2 allongements des ischio- | Suivi de 5 ans N=11.
(139) jambiers, 1 ténotomie d’Achille
Ailon 2015 (82) 52% Suivi 15 ans N=44. Age de la RPF : 5 ans.
Josenby 2012 (72) 55% pied (35%) puis hanche et genou Suivi de 10 ans
24% au niveau des hanches, 31% au niveau des
1J, 16-18% ténotomie d’Achille, des ADD et .
57% 3 . , . Suivi 20-28 ans N=95..
dérotation fémorale et 8% au niveau des
Park 2017 (142) genoux
Principalement AST, ostéotomie de dérotation Entre 2-5 ans et 5-10
) 58% finclp ' ! N=19. . Age de la RPF : 6.6 ans.
Romei 2018 (101) tibiale ans.
Langerak 2009, 64% A20ans
2012 (76,98) 0
65% 37% AST et 25% : réduction de subluxation N=112
Carroll 1998 (127) ’ coxale e
Steinbok
65%
20077(167) ° revae
74% 36% au niveau de la hanche et 63% N=88
Hurvitz 2013 (110) ? d’élongation tendineuse A 20 ans I
Ténotomies 1) pour les enfants opérés entre 6-
81% 14 ans et de chi,rurgiets de ’subluxation de N=35, quadriplégiques.
hanche et de dérotation fémorale pour les
O'Brien 2004 (172) enfants opérés entre 2-5 ans Suivi 5 ans.
Tedroff 2011 (83) 84% Entre 1-5 ans. N=19. moyenne de 3 procédures/enfant.
N=24. les enfants opérés ont moins de
96% geste orthopédiques apres la RPF (10.7 os
’ ou muscles opérés/enfant vs 13.6/enfants
Munger 20178 (93) dans le groupe controle
Moyenne 55%

Tableau 25 : Articles relevant I'occurrence de chirurgie orthopédigue (« Proportion ») aprés la RPF. ADD: adducteur, 1J:
ischio-jambiers, AST: arthodése sous-tallienne.

17 steinbok 2007 sur une revue de Arens 1989, Marty 1995 et Carroll 1998 rapporte 65% de chirurgie orthopédique apres
une RPF. L’auteur, supposant que chez les enfants candidat pour une RPF les interventions orthopédiques auront de toute
fagon été nécessaire, la RPF diminuerait de 35% le taux de chirurgie orthopédique.

18 Munger 2017 sur une cohorte de 24 enfants rétrospectivement assignés a 11 enfants PC non opérés, note que tous les
participants sans RPF et 23/24 avec RPF ont eu au moins une intervention mais les enfants opérés ont moins de gestes
orthopédiques aprés la RPF (10.7 os ou muscles opérés/enfant vs 13.6/enfants dans le groupe contrdle - et moins de
phénolisation 0.4 vs 2.7/enfant). Cependant I'auteur n’exprime pas les résultats en occurrence de chirurgie
indépendamment du nombre de gestes effectués au cours d’'une méme chirurgie, ce qui aurait un intérét clinique non
négligeable. Ces résultats sont peut-étre biaisés par le fait que les enfants ayant bénéficié d’'une RPF avaient regus plus
d’interventions orthopédiques avant la RPF (10.8 chirurgie orthopédique en moyenne contre 13.5 dans le groupe controle
assigné rétrospectivement).
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Auteurs, années

Hypoesthésies (fréquence)

Autres troubles sensitifs rapportés (et
fréquences)

Délai de
récupération

Steinbok

1998((215)) 8.9% dysesthésies, 19 mois

Nordmark 2008 n=1, hypoesthésie (a I'origine

(75) d'escarre) 8,6% de dysesthésies 3 semaines

Van Schie 2005

(172) 11% 1 cas d’hyperesthésie durable Résolutive

Hodgkinson 1997

(129) 11% NR

Quelques

semaines ou

Tedroff 2011 (83) 0% 52% hyperesthésie des pieds années

Abbott 1992(145)

2% : hypoesthésie
proprioceptive (orteils,
thermoalgique/épicritique
limitées a un dermatome (S1
ou L2 respectivement)

40% dysesthésie aux membres inférieurs

Hypoesthésie
stable a 1 ans,
dysesthésie
résolutive en 1
mois

Grootveld 2016
(216)

Hyperesthésie et dysesthésie plantaires (étude

sur 3 cas) responsable de chutes

Résolutif sous
GABAPENTINE

Park 2017 (142)

13%

NR

Tableau 27 : Articles rapportant des troubles sensitifs dans les suites d’une RPF (% de la population étudiée). NR : non

renseigné.

Scolioses/cyphoses/

Auteurs, années Spondylolisthésis Autre Traitement
hyperlordose
1.3% (dont 1 enfans
avec radiculalgies et
qui n’avait pas eu de | 7.6% rachialgies,
replacement des
Steinbok 1998 (215) lames L4L5 et S1.)
Hodgkinson 5.5% : cyphose
1997(129)
Golan 2007(174) 45% 19% Aucun
14% de scoliose (Cobb 11-2.3°), 9% (3% douloureux) Aucun
Nordmark 2008(75) 11% d'hyperlordose lombaire
30% de corset,
31% 3%
Park 2017(142) arthrodésés
Ravindra 2017(217) scolioses

Langerak 2009 (98)

CLE

Langerak 2007(102)

spondylolisthesis

Bolster 2013 (73)

3.5% de scoliose (Cobb 21°)

1 spondylolyse , 1
spondylolisthésis
L3/L4 (<25%)

Tableau 27 : Articles rapportant des troubles de la statique rachidienne dans les suites d’'une RPF (% de la population

étudiée). CLE : canal lombaire etroit.
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Patients améliorés | Patients les moins améliorés (stade
Auteur (stade GMFCS) GMFCS) Détails
Oudenhoven (164) let Il 11 marche, n=36
GMFM, n=18, 5
Nordmark 2008(134) letll ans de suivi
Ailon 2015(82) et VetV n=44
Tedroff | et Il (stable) IV et V (déclin) Apres 3 ans
Bolster 2013 (73) 1} 5et10ans
Josenby 2012(72) letll etV GMFM, n=29
Dudley 2013 (138) letll etV
Graham 2016 (115) letll etV
Hurvitz 2013 (110) letll etV
Il (centile) ou Il
Summers 201919 (74) (valeur absolue) Il (centile) ou Ill (valeur absolue)
Romei 2018 (101) letll 1 EVGS
Nordmark 2000 (75) Iletlll VetV n=18
Kim 2006 (163) Les stade IV et V ne sont pas prédictifs du résultat de la RPF

Tableau 29 : Stade GMFCS de meilleur pronostic aprés analyses en sous-groupe selon les auteurs.

Auteurs, année 2ans |3ans [ 4ans | 5ans | 7ans | 8ans | 10 ans ::rl: Critére
Mc Laughlin 2002 (108)
Mc Williams 2011 (106) - chirurgie O
Funk 2016 (218)
Funk 2015 (97)
Nordmark 2008 (75)
- déformation
Golan 2007 (174) rachidienne
O'Brien 2005 (172) - chirurgie O
Cole 2007 (91)
Steinbok 1997 (69) "meilleurs résultats"
Wright 1998 (68) "meilleurs résultats"
Mc Laughlin 1998 (70) "meilleurs résultats"
Chicoine 1997 (119)
Farmer 2007 (144) -de lordose lombaire
Schwartz 2004 (87)
Buckon 2004 (71)
Abel 2005 (210)
Josenby 2009 (66)
Park 2006 (219) . . . T
L'age ne doit pas étre une contre-indication.
Kim 2006 (163)

Tableau 30 : dge des patients au moment de la RPF selon les auteurs (les cases colorées correspondent aux limites d’age
mentionnés dans les articles correspondants)

1% Summers dans son étude multicentrique anglaise sur des enfants PC GMFCS Il et Il montre une amélioration de GMFM66 supérieurs
chez les GMFCS Ill que Il par rapport aux centiles des enfants PC. En revanche 'amélioration des GMFM 66 en tant que telle est supérieur

chez les GMFCS 11 >I11 (74).
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F. Place de la RPF dans la chronologie de la prise en charge de la spasticité selon
Georgidadis.

TIME s———

Orthopaedic Surgery

- Simultaneous correction of
bony lever-arm deformity
and myotendinous
contracture

Ortho/PMR Pre-SEMLS education Follow-Up
- Recognition of Neurosurgery Ortho Ortho/PMR
spasticity and Selective dorsal rhizotomy PT Post-SEMLs rehab ~ ongoing issues,
deformity Ortho deformity
- Aged7, - immobilization, W8 recurrence
referral to PMR/PT: € PMR/PT: > PT - ongoing
3DGA (€| -Inpatient (2-6w) = - Inpatient burst (1-2 wks) strengthening and
- Outpatient (6-24m) - Outpatient (12m) motion
y L2 b v v \ J! v >
< | PMR/Ortho: Ongoing focal tone B¢ bracing ! e

Figure 20 : organigramme décisionnel de la prise en charge orthopédigue de I'enfant spastiue. Ortho : chirurgie
orthopédiqgue, NSx : neurochirurgie, PMR : médecin physique et réeducation, PT : kinésithérapie, PhD :Ingénieur
de laboratoire de la marche, PE : examen clinique, GDI : gait déviation index, GPS : gait profile score, 3DGE :
analyse de la marche 3D, SEMLs : chirurgie orthopédigue multi site. D’aprés Georgiadis 2017 (220)

Pour notre équipe de neurochirurgien, c’est au moment de I'inflexion des courbes de GMFM que doit
intervenir la RPF.
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Figure 21 : Exemple de courbe GMFM D et E d’un patient opéré a I’adge de 6 ans. Extrait de Georgoudis (60)
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G. RPF et pompe a BACLOFENE intra-thécal (IBP)

Le BACLOFENE intrathécal a fait ses preuves chez I'enfant paralysé cérébral sur la spasticité, la qualité
de vie et la cinématique de marche, la spasticité et la qualité de vie (81)

Plusieurs études suggerent que la RPF aurait une efficacité supérieure aux pompes a BACLOFENE
intrathécal (IBP Intrathécal Baclofen Pump).

Kan dans un essai controlé comparant 71 enfants (de niveau GMFCS Il a V) ayant bénéficié d’'une RPF
et 71 enfants ayant recu une ITB rapporte des résultats supérieurs en termes d’amplitudes articulaires,
d’amélioration du niveau GMFCS (-1, -2 niveau) et un moindre nombre de chirurgie orthopédique dans
le groupe RPF. Les deux thérapies diminuaient similairement la spasticité(209).

A l'occasion d’ablation de pompes a ITB chez 10 enfants PC (GMFCS IV et V), Ingale a montré une
diminution de la spasticité aux membres inférieurs et aux membres supérieurs a 8 mois et, chez 27%
des patients, une amélioration vésico-sphinctérienne suggerant une supériorité de la RPF sur I'ITB.
Quatre-vingt-dix pourcents des parents des enfants ont trouvé une amélioration fonctionnelle apres
la RPF(131).

Park reproduit ce schéma d’étude chez 13 enfants ayant porté une IBP pendant 4 ans et devenue
inefficace et ayant bénéficié d’une RPF a |'occasion de I'ablation de I'IBP. L'auteur rapporte une
diminution de la spasticité de -2.3 points en moyenne et une amélioration de la marche (évaluée sur
auto-questionnaire) chez 7 patients alors que selon lui, la fonction de déambulation a tendance a se
dégrader chez les enfants GMFCS | et Il porteur d’une IBP.

Kan soulignait I'intérét économique de la RPF comparativement aux IBP, relativement co(teuses
(remplissage, remplacements, gestion des complications).

Par ailleurs, apres une RPF, il peut exister au niveau du site opératoire, (méme a 7 ans de la RPF) une
arachnoidite qui peut géner I'écoulement du LCR et constituer un élément génant a l'infusion
intrathécale.

On peut alors se poser la question, chez les enfants chez qui I'IBP peut étre envisagée, de I'ordre des
thérapies a proposer. Faut-il envisager, chez les jeunes enfants en premier I'IBP tout en sachant qu’en
cas d’échec ou de perte d’effet une RPF pourrait étre envisagée ? Ou a I'inverse prioriser la RPF, moins
colteuse mais plus déplétive ? A Lyon la RPF est le plus souvent proposé en cas de contre-indication a
la pose d’une IBP (Partie IV-F Figure 15).

Dans notre population, aucune enfant n’avait recu d’IBP avant la RPF mais la pose d’une IBP a été
discuté pour 4 enfants dans les suites de la chirurgie.
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H. Proposition de suivi (a adapter en fonction du niveau de départ et des objectifs)

LORS DE LA RCP NEUROCHIRURGIE

Type d'atteinte (diplégique spastique, quadriplégique spastique, atteinte mixte dystonique-
spastique) :
ANTECEDENTS avec :
- Terme (SA):
- ETIOLOGIE DE LA PC (gémellité, anoxie par TDRCF, toxémie gravidique, autre(préciser), non
connue)
- IRM cérébrale
- Statut VESICOSPHINCTERIEN (continence urinaire et fécale, résultat du BUD).
- Antécédents de CHIRURGIE ORTHOPEDIQUE avant la RPF (date, sites)
- Autres antécédents :
Scolarité (ordinaire, adaptée, aucune) :
GMFCS PO :
FAQ de Gillette PO :

TRAITEMENT actuel (BALCOFENE, VALIUM, RIVOTRIL, LYRICA, ARTANE, MODOPAR, antalgiques), et
posologie
Derniére injection de TOXINE BOTULIQUE :
Site,
dose,
dose-poids
Objectifs fonctionnels de la chirurgie (en utilisant la GAS):
Marche :
Station assise :
Verticalisation et transfert :
Douleur :
Nursing :
Luxation de hanche :

Autre :
Objectifs musculaires de la chirurgie (et racines pressenties) :
Muscle : Racines:

Psoas
Adducteurs
Ischio-jambiers
Quadriceps
Triceps sural
Tibial postérieur
Tibial antérieur
Radiographies :
Bassin de face (pour tous) : Reimers=
Rachis (si anomalie clinique) : Cobb = spondylolisthésis=
IRM rachidienne
Bilan urodynamique (si signes fonctionnels urinaires)
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BILAN KINESITHERAPIQUE PRE OPERATOIRE

INTERROGATOIRE
GMFCS
Stade de FAQ GILLETTE
ECHELLE DE DOULEUR ADAPTEE (FPSR, EN/EVA, DESS de San Salvadour, PAICP si douleurs
coxales)
MIF-m6éme
MACS
PEDI

EXAMEN PHYSIQUE
EMFG ABCDE :
IDE (et condition de mesure : appareillée/pied nu):
BILAN NEUROMOTEUR : amplitudes articulaire (+ angle de Netter), motricité et sélectivité
motrice, spasticité (en mAS) :

Psoas
Adducteurs
Ischio-jambiers
Quadriceps
Triceps sural
Tibial postérieur
Tibial antérieur

ANALYSE DE LA MARCHE : GDI (Gait Deviation Index)
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BILAN POST OPERATOIRE a 3-6 et 12 MOIS (si possible hors effet de toxine)

INTERROGATOIRE
GMFCS :
Stade de GILLETTE :
ECHELLE DE DOULEUR ADAPTEE
PEDI :

OBJECTIFS ATTEINTS (GAS):
Marche :
Station assise :

Verticalisation et transfert :
Douleur :

Nursing :

Luxation de hanche :

Autre :

SATISFACTION de I’enfant et des parents ( ./100) :
RECOMMANDERAIENT la chirurgie : OUI/NON :
EFFETS INDESIRABLES :

1-urinaire ou sphinctérien :

2-douleur

3-sensitif

4-rachidienne

5-infectieuses
6-cicatricielle
Autre :

TRAITEMENTS (antalgique et antispastique) :

DERNIERES INJECTIONS DE TOXINE BOTULIQUE : (date, site, doses, dose-poids)
EXAMENS PARACLINIQUE S(radiographie bassin-Reimers, rachis, BUD si nécessaire)
RECUPERER LE CRO AVEC MONITORAGE EMG et voie d’ABORD

ORIENTATION THERAPEUTIQUE (a 24 mois)

EXAMEN PHYSIQUE
EMFG ABCDE/STC :
IDE (et condition de mesure : appareillée/pieds nus):
BILAN NEUROMOTEUR : amplitudes articulaire, motricité, spasticité (en mAS) :
Psoas
Adducteurs
Ischio-jambiers
Quadriceps
Triceps sural
Tibial postérieur
Tibial antérieur
ANALYSE DE LA MARCHE (a 12 et 24 mois) : pi (ait Deviation Index)/EVGS (Edinburgh Visual Gait Score)
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I.  Approximation GMFCS effectuées dans la partie discussion

Wright 1998 dans son essai randomisé controlé (24 patients, 12 RPF, agés de 3.4 a 7.5 ans suivi 12
mois) n’utilise pas la classification GMFCS mais note que 1 enfant non marchant a pu marcher avec un
rollator et 3 enfants marchant avec un rollator ont pu s’en sevrer au profit des cannes canadiennes
pour 2 d’entre eux et pour une marche sans aide technique pour 1 d’entre eux. On pourrait trés
grossiérement approximer par des évolutions respectives de V->IV (n=1), IV->Ill (n=3), llI/IV->Il (n=1).
29%

Steinbok 1997 dans son essai randomisé controlé (15 patients dont 14 RPF, suivi 9 mois) n’utilise pas
la classification GMFCS mais note que, parmi les non marchants, 2/15 obtiennent une marche avec
rollator (équivalent V/IV->IV), parmi les marchants avec rollator 2/15 s’en sévrent au profit des cannes
canadiennes (IV->lll) et 1 se sévre de toute aide technique (IV/III->11), alors que dans le groupe controle
il nest noté aucune amélioration des capacités de déambulation. (33%)

Mac Laughlin 1998 dans son essai randomisé controlé (43 patients dont 21 RPF, suivi 24 mois) ne
trouve pas de différence statistiquement significative d’amélioration de statut ambulatoire entre les
groupes contrdle et RPF bien que parmi le 21 enfants opérés, 8 (38%) améliorent leur statut
ambulatoire contre 3/7 enfants non opérés.

Dans une étude antérieure non comparative en 1994 sur 34 patients Mac Laughlin notait déja que
parmiles quadriplégiques 4 étaient devenus marchant avec aide technique (IV->111), 6 avaient améliorés
leurs transferts assis, 1 avait amélioré sa marche assistée. Parmi les diplégiques 1 avait pu se sevrer de
ses aides techniques (llI->1l) et 8 avaient amélioré leur marche, 2 non marchant avaient amélioré leur
capacité de transfert et d’installation.

Graubert 2000, dans son essai randomisé controlé (43 patients, 18 RPF, suivi 12 mois) n’utilise pas la
classification GMFCS mais note que 2/8 patients non marchant obtiennent une marche assistée (contre
1/3 dans le groupe contrdle) (V->IV) et que 2/12 enfants utilisant un rollator ont pu se sevrer d’aide
technique (méme chiffre dans le groupe contréle) (/lI->11). Il nuance ces résultats en précisant que 3
des 4 enfants ayant amélioré leur statut ambulatoire ont diminué leur longueur de pas et leur vitesse
de marche.

Ross 2001 dans une étude prospective sur 19 patients RPF, controlés avec des paralysés cérébraux non
opérés et des enfants ordinaires, note qu’un enfant non marchant I'est devenu (V->IV), 2 enfants ont
pu se sevrer de leur cannes (lll->1l), 2 passent du rollator aux cannes (IV/IlI->lll) (26% d’enfants
améliorés).
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Fonctionnelle chez I'enfant Paralysé Cérébral.

RESUME

Nous avons voulu évaluer les bénéfices fonctionnels en termes d’indépendance motrice et de colt
énergétique de marche dans un population de 37 enfant paralysés cérébraux de stade III a V, opérés entre
5 et 12 ans. Nous avons relevé une amélioration significative des stades de Palisano (GMFCS) pour 50%
des enfants initialement de stade IV ; de la médiane de I'échelle du FAQ de Gillette de 2 points, et de la
Gross Motor Function Measure 88 (GMFM 88) de +8%. Le co(it énergétique de la marche avait tendance a
diminuer. Des chirurgies correctrices orthopédiques ont été nécessaires pour la moitié des patients, mais
aprés un délai moyen de 5 ans suivant la RPF.

Il n'a pas été trouvé de facteur prédictif d’amélioration des scores fonctionnels. Les effets indésirables
concernait 66% des enfants mais avec des séquelles uniquement pour 13% d’entre eux (rétention chronique
d’urine ; séquelles rachidiennes).

Les objectifs fonctionnels pré-opératoires, non évalués par les échelles que nous avons utilisées, mais
recueillis sur les observations médicales, étaient remplis dans la plupart des cas, notamment chez les
patients de stades GMFCS V ou présentant une atteinte dystonique et spastique chez qui nous estimons
licite de proposer cette chirurgie.

Les objectifs pré-opératoire doivent étre clairement définis en prenant en compte les effets indésirables
potentiels et des échelles adaptées doivent étre choisis pour assurer le suivi. Des études prospectives
comparatives, multicentriques, utilisant des critéeres de jugement adaptés aux niveaux fonctionnels des
enfants sont nécessaires afin de mieux estimer les bénéfices de la RPF dont les indications sont encore
débattues.
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