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• Les symptômes musculaires 
–Faiblesse (diminution de FMV isométrique)
–Fatigabilité
–Crampes
–Myalgies
–Myotonie
–Fasciculations

Cours DES Nerfs Muscles 
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• Les symptômes musculaires 
–Faiblesse (diminution de FMV isométrique)
–Fatigabilité
–Crampes 
–Myalgies
–Impatiences 
–Myotonie
–Fasciculations

Cours DES Nerfs Muscles 



• Caractère familial

• Hérédité  :
• Dominante : hérédité 50%

• Récessive (plusieurs frères et sœurs, parents sains)

• Liée au sexe ou autosomique 

• Hérédité maternelle : mitochondries

Cours DES Nerfs Muscles 



• Topographie des troubles 
• Distale/proximale/axiale (cervicale)

• faciale/oculaire/sphère orale

Cours DES Nerfs Muscles 



Topographie exemples:

FSHD : asymétrie

BMD : hypertrophie des mollets

Cours DES Nerfs Muscles 



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres supérieurs

Atteinte des muscles intrinsèques de la main 

muscles du pouce ( abduction opposition)

muscles interosseux et lombricaux ( ABD ADD des doigts et flexion des MCP)



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres supérieurs

Atteinte des muscles intrinsèques de la 
main 

muscles du pouce ( abduction 
opposition)

muscles interosseux et lombricaux ( ABD 
ADD des doigts et flexion des MCP)





Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres supérieurs

Atteinte des muscles intrinsèques de 
la main 



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres supérieurs

Compensation avec les 
fléchisseurs communs 
superficiels et profonds 

ex SLA



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres supérieurs

Déficit des muscles 
extrinsèques et 
préservation des 
intrinsèques 

ex DM1



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres supérieurs

Déficit des muscles 
extrinsèques et 
préservation des 
intrinsèques 

ex DM1



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres supérieurs

Évolution tardive DMD

Raideurs articulaires, 
rétractions + faiblesse 



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres inférieurs

Déficit des releveurs ( insuffisance de flexion dorsale en phase oscillante = 
steppage)

Déficit des Fléchisseurs plantaires ( insuffisance de propulsion)



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres inférieurs

Déficit des releveurs ( insuffisance de flexion 
dorsale en phase oscillante = steppage)

Ex CMT, DM1, FSHD





Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres inférieurs

Déficit des releveurs ( 
insuffisance de flexion 
dorsale en phase 
oscillante = steppage)

Ex CMT, DM1, FSHD



Analyse cinématique, cinétique, 
cinésiologique et cout énergétique de la 

marche dans la dystrophie myotonique de 
type 1
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L’analyse de la marche 
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Les atteintes proximales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Pathologies : 

• Du nerf moteur 

SLA, Amyotrophie spinale

• Myopathies

Dystrophies musculaires des ceintures DMD DMB FSHD 

myopathies congénitales



Les atteintes proximales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membre supérieurs 

• Déficit de la ceinture scapulaire ; deltoïde coiffe, 
biceps triceps

• Difficultés globales d’abduction flexion d’épaule

• Déficit plus spécifique FSHD : fixateurs de l’omoplate ( 
scapula alata)

Trapèzes, pectoraux , dentelé antérieur



Les atteintes proximales 
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fixateurs de l’omoplate ( 
scapula alata)
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Les atteintes proximales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membre supérieurs 

• Déficit de la ceinture scapulaire ; deltoïde coiffe, 
biceps triceps

• Difficultés globales d’abduction flexion d’épaule







Les atteintes proximales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres inférieurs : 

• Ceinture pelvienne ( fessiers, 
adducteurs, psoas…)
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Les atteintes proximales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres inférieurs : 

• Ceinture pelvienne ( fessiers, adducteurs, psoas…)

• Quadriceps et Ischio-jambiers 

Marche sur terrain plat ok 

Difficultés +++

se lever de la position assise 

franchir un obstacle 

marche sur terrain irrégulier ou en pente 



Cours DES Nerfs Muscles 
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Déficit axial  

• Atteinte des extenseurs et ou fléchissseurs

• Rachis cervical = tête tombante ( myasthénie, SLA, DM1)

• Rachis dorsolombaire : 

• FSHD, Dystrophies des ceintures DMB, FSH

• La camptocormie =  cyphose réductible 



Cours DES Nerfs Muscles 



Déficit axial  

• Atteinte des extenseurs et ou fléchisseurs 

• Rachis cervical = tête tombante ( myasthénie, SLA, DM1)



Cours DES Nerfs Muscles 



• Déformations réductibles du rachis 
• Déficiences des muscles pelviens

• Déficiences des muscles du tronc

• Déficiences des muscles cervicaux

• Déformations structurées
• Raideurs rachidiennes

• Scolioses d’origine neuromusculaire 

orthopédie, V Tiffreau



Suivi pluridisciplinaire 

• Cardiaque 
• Cardiomyopathie
• Troubles du rythme

• Respiratoire
• hypoventilation 

• Nutritionnel

• Orthopédique

• endocrinien

Cours DES Nerfs Muscles 



Le suivi respiratoire 



• Les Muscles respiratoires

– Inspirateurs : 

• Diaphragme

• Scalènes

• intercostaux

• expirateurs

– Abdominaux transverses

Evry 06-02-2019



Compliance et volume pulmonaire 

• Diminués en cas de scoliose

Cours DES Nerfs Muscles 



EXPLORATION DE LA FONCTION 
RESPIRATOIRE

Evry 06-02-2019
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Force des muscles respiratoires
Pressions maximales

Inspiration = Pimax

Perez, RMR, 2005

Mesure au pic ou plateau 1s

Evry 06-02-2019



PI sniff nasale (SNIP)

Remerciements à Thierry PerezEvry 06-02-2019



Pression sniff nasale (SNIP)
• Pression très proche de la 

pression

oesophagienne

• Reniflement maximal bref
< 500 ms

• 10 à 20 mesures suffisent

Evry 06-02-2019



Dysfonction des muscles respiratoires
Muscles expiratoires

(PE max)

✓ PEmax

Evry 06-02-2019



Courbe débit-volume à la toux
évaluer l’efficacité de la toux

• Simple

• Evalue la force 
expiratoire et la 
fonction glottique

• Toux efficace si débit
de pointe > 270 L/min 

Remerciements à Thierry Perez
Evry 06-02-2019



Explorations du sommeil
• Polygraphie 

• Apnealink ( SaO2, mouvements 
respiratoires)

• Dépiste les Apnées 

• Polysommnographie
• Phases du sommeil
• Éveils 
• pO2, pCO2
• Dépiste l’hypoventilation = 

Hypercapnie 

Cours DES Nerfs Muscles 
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Gaz du Sang 

• dans le sang artériel

• Dosage de la PO2 ( normal à 100mmHg)

• Dosage de la PCO2 ( Normal de 35 à 45 mmHg)

L’hypoventilation entraine une hypercapnie

Cours DES Nerfs Muscles 



Suivi cardiaque  

• Cardiomyopathies 



Les troubles de la conduction



Les troubles du rythme



Exploration cardiaques
• Echocardiographie : FEVG

• Ventriculographie isotopique (FEVG) et IRM

• ECG, HOLTER

• Electrophysiologie intracardiaque (intervalle HV) 
(DM1)



Deglutition, fausses routes



Cours DES Nerfs Muscles 



Cours DES Nerfs Muscles 



Nutrition

Paramètres nutritionnels 

Poids

Périmètres brachial 

Paramètres biologiques 



déformations du rachis

• Déformations réductibles du rachis 
• Déficiences des muscles pelviens

• Déficiences des muscles du tronc

• Déficiences des muscles cervicaux

• Déformations structurées
• Raideurs rachidiennes

• Scolioses d’origine neuromusculaire 

orthopédie, V Tiffreau



Rachis: Types de déformations 

• Déformations réductibles du rachis 
• Déficiences des muscles pelviens

• Déficiences des muscles du tronc

• Déficiences des muscles cervicaux

• Déformations structurées
• Raideurs rachidiennes

• Scolioses d’origine neuromusculaire 

orthopédie, V Tiffreau
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Rachis: Types de déformations 

• Déformations réductibles du rachis 
• Déficiences des muscles pelviens

• Déficiences des muscles du tronc

• Déficiences des muscles cervicaux

orthopédie, V Tiffreau



Tète tombante ( dropped head)

• des douleurs cervicales

• une gêne lors de la communication

• une insuffisance respiratoire

• des troubles de la déambulation

• une gêne relationnelle et sociale

• des difficultés d’accès au champ visuel

• une baisse de la qualité de la vie

• et donc une perte globale de l’autonomie



                          

                

   



Colliers sur moulage ( conformateur cervical)



Minerve « CHOPIN »

Minerve « Headmaster »



Evolution de la minerve niçoise de 2008 à2020
Orthoprothésiste: Artificiel

Minerve pour trachéo

Minerve silicone 



Minerve articulée sur moulage, patient marchant
Premiers modèles  … 2010



Minerve articulée sur moulage, non marchant



2013…

• Patiente marchante

• Minerve non articulée 

• Avec valve postérieure amovible

• Attache longue pour autonomie 
de mise en place

• Garnie de mousse épaisse 



2020… patiente non marchante, utilisation au fauteuil 
(  4 heures par jour)

• Valve antérieure (valve 
postérieure pour transport et 
transfert)

• 2°mousse pour appui mentonnier

• Diminution des cervicalgies

• Confort d’installation pour 
regarder la télévision et recevoir 
sa famille   



Minerve Silicone  sur moulage, patient marchant



Minerve Silicone  sur moulage



Appareillage pour patient marchant, 
Sac à dos + bandeau à l’indienne…



« Head up orthosis » brassière lombaire et thoracique et sangle autour de la 
tête, reliées entre elles par une tige métallique



Head pod appareillage pour patient en FR

• Système de suspension fixé sur 
appui tête (peu confortable) 



Head pod appareillage pour patient en FR

• Modification des sangles de 
suspension remplacées par 
bande néoprène 

• Meilleure répartition des 
appuis



Système de bandeau néoprène, fixé à l’appui tête, 
pour patient au FR



Appui tête Savant pour patient en FR



Réalisations CHU de lille
• Orthèse “plastron” articulée



Réalisations CHU de lille

• Orthèse “plastron” articulée



Mousse semi rigide



Mousse semi rigide



Mousse épaisse 



Mousse épaisse 



Head up Collar 



Head up Collar 





Rachis: Types de déformations 

• Déformations réductibles du rachis 

• Déformations structurées 
• hypotonie

• Croissance et déséquilibres musculaires

• Rétractions musculaires et tendineuses 

• Déformations vertébrales 

orthopédie, V Tiffreau



Types de déformations 

• Déformations réductibles du rachis 

• Déformations structurées
• Rachis raide = Rigid spine

• hypotonie

• Croissance et déséquilibres musculaire

• Rétractions musculaires et tendineuses 

• Déformations vertébrales 

Myopathies congénitale à multiminicores (SEPN1)

DMC (Phénotype Ullrich,mutations Coll6)

Autre Phénotype : Myopathies de Bethlem (Coll 6)

Emery-Dreifuss MD et laminopathies (Lamine A/C)

orthopédie, V Tiffreau



la Dystrophie Musculaire de Duchenne de Boulogne

Cours DES Nerfs Muscles 

In: Reunden J,  Netter’s Neurology E-
Book, Elsevier Saunder, Philadephia,2012



Début vers 3-4 ans

Difficultés à marcher , 
dandinement, chutes

Hypertrophie des mollets 

CPK +++

Cours DES Nerfs Muscles 
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Préoccupations orthopédiques  

• rétractions musculotendineuses (flessums,  équins)

Cours DES Nerfs Muscles 



CHIRURGIE ORTHOPEDIQUE DMD

Evry 06-02-2019



scolioses • Scoliose 

• Risque de retentissement respiratoire



Chirurgie du rachis et MNM

• Programme chirurgical

• Mobilisations thoraciques (Bird, Alpha 200)

• Risques d’étirement de la moelle et des racines 
• PES per opératoires 

orthopédie, V Tiffreau



• Crochets lamaires (Cotrel Dubousset)





• Tiges de harrington et Vissage pédiculaire (pas de prise sur 
le sacrum)



Montages de croissance

• Tiges téléscopiques

• Magnétique 

• Montage bifocal

orthopédie, V Tiffreau



Montages de croissance

• Tiges téléscopiques

• Magnétique 

• Montage bifocal

orthopédie, V Tiffreau



Rachis et DMD adulte

Si abstinence thérapeutique 

Ex: Bertrand 32 ans : pas d’arthodèse du rachis

orthopédie, V Tiffreau



Rachis et DMD adulte

Si abstinence thérapeutique 

Ex: Bertrand 32 ans : pas d’arthodèse du rachis  ( compression et endoprothèse
bronche souche G)

orthopédie, V Tiffreau



Evolution respiratoire, ventilation et 
arthrodèse du rachis

• L‘espérance de vie a augmenté de 10 ans avec la ventilation 

• A Lille : file active 58 DMD

• 26 enfants (<18 ans) / 32 adultes (18 à 40 ans)

Cours DES Nerfs Muscles 

In: Eagle M et al., Neuromuscular disorders, 2012



Devenir respiratoire à l’âge adulte 

Insuffisance respiratoire restrictive d’origine musculaire  
évolutive 

Ventilation Non Invasive

• Trachéotomie ?:

• Programmée : si la durée de VNI augmente et si elle est trop 
contraignante 

• En urgence : Sur une défaillance respiratoire (FLU!) 

Cours DES Nerfs Muscles 



Concéquences respiratoires des myopathies

• Moins de force  des muscles respiratoires, hypoventilation, 
hypercapnie

• Toux inefficace, encombrement bronchique 

Evry 06-02-2019



Prise en charge 

• En fonction des paramètres mesurés

Entretien de la compliance thoracique ( ex Alpha 300) 

Cours DES Nerfs Muscles 



Prise en charge 

• En fonction des paramètres mesurés

Aide à la toux

• Kiné respiratoire cough assist

Cours DES Nerfs Muscles 



Prise en charge 

• En fonction des paramètres mesurés

Ventilation mécanique non invasive , interfaces

Cours DES Nerfs Muscles 

Prise en charge 



• Trachéostomie

Cours DES Nerfs Muscles 

Prise en charge



Devenir respiratoire à l’âge adulte 

Insuffisance respiratoire restrictive d’origine musculaire  
évolutive 

• Trachéotomie ?:

• Programmée : si la durée de VNI augmente et si elle est trop 
contraignante 

• En urgence : Sur une défaillance respiratoire (FLU!) 

Cours DES Nerfs Muscles 



Vivre avec une ventilation sur trachéotomie

• C’est  avoir en permanence à proximité un aidant pouvant
• Faire des aspirations trachéales

• Changer une canule en cas d’urgence

Pose la problématique de la responsabilité des aidants (nécessité de formations 
de 5 jours) 

• (Décret n° 99-426 du 27 mai 1999 habilitant certaines catégories de personnes à effectuer des 
aspirations endo-trachéales 

• Arrêté du 27 mai 1999 relatif à la formation des personnes habilitées à effectuer des aspirations endo-
trachéales.)

• Quel accueil en institution? 

DIU neuropédiatrie,  transition 

http://www.legifrance.gouv.fr/affichTexte.do?cidTexte=JORFTEXT000000378169&fastPos=1&fastReqId=1123391942&categorieLien=cid&oldAction=rechTexte
http://www.legifrance.gouv.fr/affichTexte.do?cidTexte=JORFTEXT000000197457&fastPos=35&fastReqId=1033031705&categorieLien=cid&oldAction=rechTexte


Traitements orthopédiques à l’âge adulte
Evolution des déformations liées aux rétractions

Cours DES Nerfs Muscles 



CHAUSSAGE ET neuropathies

• INTERET
• STABILITE LATERALE

• ACTION RELEVEUR

• COMPENSATION EQUIN

• DIMINUE LA CHUTE AVANT

• LIMITES
• REHAUSSEMENT

• DESTABILISATION DE LA 
CHEVILLE

• DESTABILISATION DU 
GENOU







APPAREILLAGE ET CMT

• Releveur en carbone 
dynamique

• Déficit des releveurs

Releveur souple Releveur rigide







Pneumaflex



Articulation neuro-swing 



Le cruro-pédieux avec tourillons dans la polio 

• Appareillage « cuir-acier » 



Perlstein



Le cruro-pédieux

• KAFO



• Orthèse en valgus récurvatum



Les articulations de genou 

Genou BASKO 
dispositif pendulaire



Les articulations de genou 

Genou E-MAG ( Ottobock)



C Brace



Appareillage du tronc dans les myopathies 



Le corset Garchois pour les enfants 
hypotoniques



orthopédie, V Tiffreau



• Déficiences des muscles vertébraux 

Déformations réductibles du Rachis



• Appareillage 

Déformations réductibles du Rachis



Orthèses des membres supérieurs (conf.consensus Evry; 26et 

27/09/01)



Orthèses des membres inférieurs (conf.consensus Evry; 26et 

27/09/01)

• Orthèses de posture recommandées

- en période de croissance surtout

- la nuit (8 h) +/- le jour au fauteuil

- doivent être parfaitement adaptées



Orthèses des membres inférieurs (conf.consensus Evry; 26et 27/09/01)

• Orthèses suropédieuses:

contre le varus-équin.



Orthèses des membres inférieurs 
(conf.consensus Evry; 26et 27/09/01)

• Orthèses 
cruropédieuses

contre le 
flexum de 
genou.



orthopédie, V Tiffreau



Orthèse Ultraflex



orthopédie, V Tiffreau





Installations

• Corset siège 
moulé







Supports 
d’avant bras





Cale tronc Assise modulaire évolutive



Cours DES Nerfs Muscles 
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Cours DES Nerfs Muscles 
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Cours DES Nerfs Muscles 



Dystrophies musculaires 
type Becker: les particularités

• Expression phénotypique variable: DMD-like ou 
formes très modérées

• Formes type intolérance à l ’effort

• Formes cardiaques pures

Les conductrices:

• asymptomatiques

• intolérance à l ’effort

• présentation type “dystrophies des ceintures”  





Dr Vincent TIFFREAU
PU-PH au CHU de Lille

La dystrophie Musculaire FSH 
19/10/2024



Histoire de la FSHD
• Louis Landouzy et Jules Dejerine

myopathie atrophique progressive 1883



Les causes de FSHD 1







Formes cliniques 

• Atteinte musculaire atrophiante :
• Muscle de la face ( orbiculaire des paupières – de la bouche) 



Atteinte des muscles scapulaires 

• Difficultés pour l’élévation des bras 

• Atteinte du muscle dentelé supérieur 





Atrophie des pectoraux et des muscles des 
bras 



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres inférieurs

Déficit des releveurs ( insuffisance de flexion dorsale en phase oscillante = 
steppage)

Déficit des Fléchisseurs plantaires ( insuffisance de propulsion)



Les atteintes distales 

Cours DES Nerfs Muscles 

• Membres inférieurs

Déficit des releveurs 
(insuffisance de flexion dorsale 
en phase oscillante = steppage)



Atteinte axiale 



Cours DES Nerfs Muscles 



Myopathie facio-scapulo-humérale (FSH)
• Transmission autosomique dominante

• Age de début: très variable de 4 à 30 ans 

• Signes cliniques: déficit et amyotrophie
• ASYMETRIQUE

• des muscles faciaux

• des fixateurs de l’épaule

• des muscles pectoraux

• des extenseurs et des releveurs des orteils



FSH: autres signes cliniques

• Surdité de perception

• Telangiectasies et microanévrysmes rétiniens

• Troubles du rythme supra-ventriculaire

• Insuffisance respiratoire restrictive
• ventilation assistée exceptionnelle



Diagnostic de la FSH
CPK < 5x normale

Biologie moléculaire : liaison avec une 
anomalie en 4q35

Région D4Z4 : 12 à 100 répétitions

FSH : moins de 10 répétitions

Infiltrats inflammatoires périvasculaires

Atteinte dystrophique







Cours DES Nerfs Muscles 





Cours DES Nerfs Muscles 

Dystrophie myotonique de type 1 ou myotonie de Steinert 



Dystrophie myotonique de Steinert = DM1
Myotonie: lenteur à la décontraction musculaire
D’action et/ou de percussion
Liée à une hyperexcitabilité des fibres musculaires
Décharge myotonique en EMG:

Non spécifique du Steinert



La DM1 : Une maladie des ARN

• Héréditaire (AD)

• Expansion de triplets (CTG)n dans le gène DMPK 
(19q13.3) en région non codante (n>50)

• Rétension nucléaire des CUGexp-RNAs (foci) 



DM1 : formes cliniques
• Néonatale 

• Infantile 

• Adulte 



Manifestations cliniques multiples : suivi pluridisciplinaire 

• Déficience musculaire : distale, faciale et axiale

• Cardiopathie (TDC)

• Déficience respiratoire

• Troubles digestifs (transit)

• Troubles de déglutition 

• Cataracte précoce (rétinopathies)

• Troubles endocriniens (diabète, hypofertilité)

• Troubles cognitifs (retard scolaire, troubles 
perception des émotions, démence)





DM1 infantile
• Sous diagnostiqué

• Atteinte faciale

• Myotonie souvent marquée (mains)

• Dysarthrie

• Pb de scolarisation, QI faible

• Conduction cardiaque



DM1 adulte

• Parfois présentations atypiques:
• Troubles du rythme cardiaque

• Insuffisance respiratoire

• Somnolence diurne excessive

• Troubles du transit

• Naissance d’un enfant avec DM1 congénital



Cours DES Nerfs Muscles 





Cours DES Nerfs Muscles 



Cours DES Nerfs Muscles 



Cours DES Nerfs Muscles 



SMA = amyotrophie spinale infantile

• Dégénérescence progressive du neurone moteur 

• Génétique AR ( délétion de l’exon 5 du gène SMN)

• 4 phénotypes en fonction de la sévérité et de la précocité clinique 
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Forme Type 3 adulte
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Rééducation et Maladies neuromusculaires 
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Objectifs thérapeutiques

• Impact de la rééducation active 
sur l’histoire de la maladie?

• La question n’est pas « est-ce que 
le patient va se dégrader ? » mais 
« comment va-t-il se dégrader? »

• Pari difficile car si l’histoire de la 
maladie est estimable sur le plan 
statistique, elle est incertaine au 
plan individuel!



Il n’est pas facile de ralentir quelque chose de lent 
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Renforcement et maladies musculaires

• Comment renforcer un muscle malade ?

• Exercice actif assisté si testing MRT<3/5

• Renforcement contre résistance pour les muscles préservés (≥4/5)

• Intensité modérée (<70% de la FMV)

• Limiter les répétitions, respecter la fatigabilité, augmenter le temps de 
récupération (2 à 3 x le temps d’exercice) 



Exercices physique et renforcement

• Questions posées : 

• Quels types d’exercice ? (renforcement 
musculaire, endurance…) Y a t il des exercices à 
éviter ?

• Quelle intensité , quelle durée quelle 
fréquence?

• Dans quel but? (améliorer la force , 
l’endurance, diminuer la fatigue, améliorer les 
capacités fonctionnelles, retarder l’évolution? )





Données d’évidence 

Voet N, CD 2013 intérêt des exercices dans les maladies 
neuromusculaires

Il existe 61 études dont 5 sont des études contrôlées (RCT)

Une seule inclue des patients atteints de FSHD :

Van der Kooi 2004 :  effet du renforcement des muscles fléchisseurs 
du coude et de la cheville avec ou sans Albuterol
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Qu’est-ce qu’on améliore?
• Ex SMA , Madsen, 2015 Training improves oxidative capacity, but not function, in spinal 

muscular atrophy type III



– Jansen 2013 : RCT « No use 

is disuse » dans la DMD

Entrainement par pédalage 

pendant 6 mois d’enfants 

déambulant ou ayant 

récemment perdu la marche

La MFM des sujets entrainés 

était stable à la fin de 

l’entrainement , elle avait 

diminué chez les enfants non 

entrainés 



Pendant combien de temps? 

• Sveen 2008 : 11 patients BMD et 7 contrôlés sains ont pédalé 12 semaines, 6 
patients ont continué et ont été réévalués à 1 an



Activités physiques et MNM



Essais contrôlé en cours  : Léonard FEASSON St Etienne

16 patients participent à une étude randomisée 
contrôlées, avec un entrainement (8 patients ) 
supervisé 3 fois par semaine sur cycloergomètre au 
domicile :  bonne tolérance et bonne observance 



Significant improvements with 
training were observed in the 
VO2 peak 

Activités physiques et MNM



Supervised HIT improved fitness (3.3 ml O2/min/kg)

Activités physiques et MNM
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Polymyosite et dermatomyosite

• V Tiffreau et al. 2017

• In patients with IMs, the combination of a 4-week standardized 
rehabilitation program and a personalized, home-based, self-
managed rehabilitation program was well tolerated and had a positive 
medium-term functional effect.



Données d’évidence 

:

Faibles données d’évidence pour 
l’entrainement aerobie
le renforcement
la combinaison des 2



En pratique, comment Faire ?

• 1- bien identifier les muscles les plus faibles pour ne pas provoquer 
de « surutilisation » (douleur et fatigue) 

• Exemple, trapèzes, releveurs de pieds déficitaires sont «épargnés »

• Ne pas forcer sur les abdominaux (grands droits) mais les préserver 
(ceintures lombaire)



• Exercices inframaximaux de durée courte (30 min max)

• Avec des temps de récupération suffisant (2 à 3 x le temps d’exercice)

• Sur les groupes musculaires préservés



Où
• En  hospitalisation de Rééducation: intensif et 

individualisé

• En Hôpital de jour : plus fractionné

• Chez le kinésithérapeute : prescription détaillée

• Chez le prof de sport  : APA 

• En balnéo 

• A la maison  (supervision?) ( Chaine youtube MPR 
Filnemus, axomove, physiome…)



Programmes 

Cours DES Nerfs Muscles 



Intensité du programme ajusté en fonction de 
la FC d’effort 



• Renforcement léger
• Des séances de 4 à 10 répétitions à 30% de FMV (ex 4 répétitions à 12 RM)

• 15 à 30 min d’effort

• 3 ou 4 séance par semaines 

• Pour des muscles partiellement préservés (testing>3/5)

• Entraînement
• Cycloergomètre ou marche

• 30-45 min, 3/sem

• Fractionné (5min effort, 2 min repos)

• À 70% de VO2max ou 50% FCmax

Comment entrainer ?
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Renforcement et maladies musculaires

• Comment renforcer un muscle malade ?

• Exercice actif assisté si testing MRC < 3/5

• Renforcement contre résistance pour les muscles préservés (≥4/5)

• Intensité modérée (<70% de la FMV)

• Limiter les répétitions, respecter la fatigabilité, augmenter le temps de 
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Où
• En  hospitalisation de Rééducation: intensif et individualisé

• En Hôpital de jour : plus fractionné

• Chez le kinésithérapeute : prescription détaillée

• Chez le prof de sport  : APA 

• En balnéo 

• A la maison  (supervision?) ( Chaine youtube MPR Filnemus, 
axomove, physiome…)

• https://www.youtube.com/@mprfilnemus217

• https://www.axomove.com/

• https://pro.physio.me/fr_FR/

• https://www.youtube.com/watch?v=7QIOL5ZJJNA

https://www.youtube.com/@mprfilnemus217
https://www.axomove.com/
https://pro.physio.me/fr_FR/
https://www.youtube.com/watch?v=7QIOL5ZJJNA
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Barriers to exercise (Dr Gita Ramdharry)

Phillips et al Clinical Rehab 2009

•Most common:

– Lack of energy

– Lack of motivation

– Feeling self-conscious

– Boring

– Cost



Travail en chaine courte , proximal et tronc

SMA Training



Travail en chaine courte , proximal et tronc

SMA Training



Elastiques, Chaines semifermée

SMA Training



SMA Training



SMA Training



Travail du tronc 

SMA Training
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SMA Training



Travail fonctionnel

SMA Training



Double tâche

SMA Training



Activités Physiques adaptées

SMA Training



Réadaptation aides techniques 
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FR MANUEL AVEC  
MOTORISATION





Cale tronc Assise modulaire évolutive





Installation  
modulaire et évolutive

Éléments de forme



Problème de manipulation du joystick

◼ Mini joystick

◼ VIC

◼ Commande mentonnière

◼ Commande occipitale

+ ajout d’un chauffe main



VIC

chauffe main
Mini joystick





Solution d’accès à l’ordinateur
◼Tablette PC avec clavier virtuel ◼Miniclavier

◼Par la commande du FRE ◼Accès par les mouvements oculaires

◼Utilisation du  
téléphone comme  
souris et clavier :  
remote mouse



Aménagement du domicile









Quand la conduite n’est pas envisagée, il est  
nécessaire de pouvoir transporter le  
fauteuil roulant dans le véhicule :

- Rampes - Plateforme électrique
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