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INTRODUCT I ON

L'hémiplégie cEeEreprale infantile =1F} hemiplagies
congénitale) est une hémiplégie theoriquement non progressive,
présente chez 1'enfant ds moins de 4 anz, dont la lésion
cerébrale causale existe dés la naissarce ou a prris place dans la

periode pa2rinatales , méme si son 2Xpression clinigue est tardive.

Elle ast une forme d intiromité motrice cérébrale, comcept
artificiel compreEnant plusisyrs syndromnes clinigues
(guadriplégie, Memipleégie, diplilegis o paraplégie) =t

2tinlogigues, réunis ensemble en raison de leur approche =t de
leur prise en chargs commune. L infirmité motrice cerebrale a &t

definie comme urn  handicap chronigue di & des anomaliss non
gvolutives du contrdis  des mouvements =+t de  1la postires,
apparaissant tdt dans la vie. l.'hémiplégie céréhrale infantile
st la Torme la plus fréquente diafirmits motrice cérebrale,

Feprésentant 20 & 25 Y-des cas.

Sont exclues de cette définition les hémiplégies survenant
lors d'un accident pathologique aigu chez le petit enfant, celles
dues a une lésion cérébrale gvolutive, en particulier tumorale,
celles survenant che: des enfants atteints de cardiopathies

congénitales.

Nous illustrerons ce travail par. la présentation de 15
observations recurillies dans les services de FPediatrie du C.H.U.
de LIMOGES sntre les annges 19466 et 1989,

Nous procéderons & 1°&tude clinique et anatomopathologioue de
1'hemiplégie congénitale, pPuis nous etudisrons les exanens
paracliniques permettant de préciser la nature ot P'é&tendue de 1s
lesion cérébrale.

A partir des principaux travaux réalises  sue le sujet, nous

évoguerons les diverses eticlogies envisagées, aprés avoir abordeé




le chapitre du diagnostic différentiel. Npous BNVISagernns ansulte
les principaux &lémsnts évolutifs de cette atfection.

Enfin, nous consacrerons le dernier chapitre de ce travail aux
diverses theéerapeutigques preconisses, tant vie & Vis e
1'affection ells—méme gue de sss conséguences naurologigues

autres ( en particulier 1'#pilepsie), orthopédigues, musEculaires,

+
Z

m

tout en rappelant leg diverses grientations scolaires

professionnelles proposdes.




L

P
ol

HISTORIQUE

Les premiéres représentations de l'h2émiplégie spastique
sous forme picturale remonrtent & 1 "EGYFTE Ancienne : en atfet,
CHRISTEMNSEN a2t MELCHIOR ont proposé ce diagnostic poutr le gardien
du templs de MEMPHIS, quoigue adcune predve neuropathologigus
Mmait pu &tre apporiée. (71)

Lans les sieécles derniers, la littératurs s'est intérescee au

trois principaus aspects de 1 'hémipiégie congenitale

- Les madifications morphologiques du systéme nerveux central

I
-
ilk
s
ol
]
T}
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= Le tablsag clinigue

I - ASPECTS MORPHOLOGIGUES.

En 1827, CAZAUVIELH dans "Recherches sur 1 agénése cérsbrale
et la paralysie congénitale", nota que 1"hémiplégie congenitale
pouvait etre associee & une hémiatrophie cérébrale, découverte
gqui suscita L0 reEgailn d'intérat sur les Tondements

anatomopathologigues de 1 'hémiplégie spastigue.

BRISSAUD, etablit le lien entre découvertes cliniques et
porencephalie { " Recherches anatomopathologigues et
physiologigues sur la contracture permanente des hémiplégiques ",
Thése de Faris — 1880), terme crée en 1859 par HESCHL, la méme
annage ot RICHARDIERE décrivit la sclérose lobaire ( " EFtude S

les sciéroses encéphaligues symptomatigues ").

FRELID, en 1891 dans une &tude clinigue sue L'hémiplégie

cerebrale infantile ( Hlinische studie ilber die halbseitige

Cerebralbhaming der Kinder " ) remit en question les correlations




entre decouverkes cliniguss et rneuroanstomisques, anticipant
I1'opinion plus tard exprimée par FRECHTL @ les lésions cerébrales
ne signifient pas seulement une perte tissulaire pour le restant
de la vie de 1l individu, elles impliguent aussi ume modification
des réponses cérdbrales, non seulemgnt en terne de fonction, mais

aussi en terme de structure. {(71)

LYON et ROBATN, en 15967, déorivirent dé=scrdres

i
i

circulatoires d origine prénatale. {71)

L apparition des nouvelles technigques d’imageries permit de
visualissr les modifications marphologigques, =% les cas
d ' hémiplegie cérébrale infantile purent &tre systématiguemant
analyses 3 atnsi, plusisurs series  de tomodensi tonetrises
c@raberalas cher: 1'snfant hémiplégique ont  &ie publidsss oes
derniéres années (KOTLAREE, CLAEYS). Teutss indiguant une Grandes
proportion de modifications morphologicgues, souvsnt attribcables
& une pathologie hémisphérigue cérébrale deg territoires
vasculaires des principales artéres cérébrales, ou & une perta

3

asymeétbrique de substance blanche périventriculaire. (15, IZ8)

L imagerie AP resonance mnagnétigque =% la tomographis &
= .
positrons alucideront prozablemant igs modifications

morphologigues =t circulatoires non visualinges Jusgue L.

Il - ETIOLDGIE.

La description classique de la paralysie cérébrale par
LITTLE en 1862 inclut doure observations d ' hémiplegie spastigue.
Il considérait comme facteurs favoriﬁantsf un actouchement
anormal, un  travail difficile, une nalssance prématursés, une
asphyxie neonatale. Ceci faisait suite aux hypotheéses de JOERG,
2n 183E4, gui notait " des feoetus nés trop 8t 2t immatures
pouvaient présenter un &tat de faiblesse et une raideur

musculaire persistants jusgu’'a la pubertd® ou plus tard.™ {(71)

Apres le rapport de Mec NUTT en (885 sur les hématomes cous—
duraux cause d heémipléagie, les lesions néonatales furent

considérées comme L T@tiologie principale. Bien que FREUD mit




l'accent sur  less facteurs prénataus, &t gus EATTEN, en 1213,
considéra ] 'occlusion intra-utérine des vaisseaus cérebraux commns
un facteur @tiologigue essentisl, 1'opinion selon laguelle les
facteurs périnataus &tasient de la premigre inmportance  prevalub

pendant presgue un siscle. {(71)

LYOM, en 1936 fut le premier de la littérature a4 soulignee
1"importance de 1 origine prenatale, =t dans une étude de 185 rcas
d ' hémipliegie congénitale en 1972, ERUTIERES wconclut gue les
tfacteurs prénataux devaient &tre de 1a plus haute importance
(Z1i). Cat avis fut  soutsnu  par HAGEBERG dans ume etude
gpidemiologigue sur 1 infirmité motrice céréhrale =n 1973, =t par
1'2stude de MIUHAELIS sue l'heémipldégie wérdbrale infantile {45).
Ce dernier apporta wune moditication au concept  de PRECHTL  gui
Availt  propossa comme mecanisme | pathogénigue des désordres

circulatoires du troisigms trimesire de ig grossessa.,

En 1779, WIBCLEBWORTH =t FAFPE commentérent le  fait qu’il
existe de plus grandes différences entre le cerveau d'un  enfant
de X8 et de I& semaines de gestation qu’il n'en existe entre
celui d'un enfant de I mois et duln adulte. Il est ainsi
facilement comprohensible gue différents mécanismes prédisposent
a des lesions cérébrales ou en sont la cause chez des snfants nés
a  terme comparativement aulx lésions céreéebrales chez les
prématuréds (7i)., HAGEERE a d’'ailleurs pPropose qgue ces  deud
populations soient towjours analysées séparédment lorsque des
léesions neurologiques =2n relation avec la naissance sont etudises

(710 .

It - TABLEAU CLINIQUE.

Les découvertes clinigues darms 1 'hémipleégie cersbrale
infantile furent entiérement décrites par INGRAM en 1954, Enr
accord avec les anciens rapports d'OSLER, gui le premier utilisa
le terme de paralysis cérébrale en 1887, et de FREUD en 1891, la
plupart des études onbt montré la pradominance de 1 'hémiplégie

droite (71). Ils avaient en outre affirme que les Tonctions  du




membre superieur Staient plus atteintes queE celles du  memnbres
inférieur,; ceci étant contredit par de récents rapports indiquant
l'atteinte prépondérante du  membre inferieur dans  envieron un

gquart des hémiplégies,

Des désordres de la croisgsance du cote atteint furent décrits
par MORGAGMI ¢ " De sedibus et causis morboram 7 — 1782 . Le

sujet fTut aussi dizcute par CROTHERS et FAINE an 1939, 1’'é&tude la

plus importante réalisée par HOLT en 19481, {(71)

=)

N:

Les lasions des nerfs crdniens dans l'hémiplénie cdrshe

infantile furent décrites par EOENIG =0 l894. La paralysis
faciale fut considérée comme inhabituelle, seulespent proessnteo
lors d'é&tioclogie posinatale. Cependant, INGRAM  ia FEtrouva, St
moins sous forme laternte, dans la majorite des CAS.

L& base physiclogigue de 1altsration motrice fut en ~oremise
discutée par JACKSOM an 1872 dans un traite sue la localisation
anatomigue et physiologique des mouvements dans  le cerveau. En

1706, SHERRINGTONM corclut que les schémas morteurs  less plag

it

souvent perdus dasns 1 'hémiplégies staient ceus aoaguis je plus tard

par 1 'enfant narmal (71,

En 1871, HAMMOMD décrivit 1 athétose de la main de certains
patients souffrant d' hémiplégie. 11l était presente cher 7 % des
185 cas d 'hémiplégie congénitale présantés par GOUTIERES =2t coll.

en 1972 (I1).

La négligence de 1'hémicorps atteint en depit dune
gsensibilité mormale fut décrite par LOVETT en 1888 eat par
d’autres aunteurs contemporains. TIZARD, fit une avaluation
sensorielle slaborée de 10&6 enfants hemiplégiques et retrouva une

altération de sensibilité dans S50 % des cas (71).




jury
l:i\.

OBESERVATIONS

I - PRESENTATION.
Les guinze observations résuméess ci-~apres ont
aux Services de Fgdiatrie 1 et II du C.H.U.
respectivement trols pour  lg service de Fadiatri
pour le service de FPédiatrie II.
Ceg obgservations ont &te recusilliss entre les
1?27, Elles ne preétendent pas reprdfsenter une séri

4= 4

des Tins statistiques, mais la simple illustration
va suivre,. Zlles sont présentées sous forms df

arbitrairement comme &tant les principaus éléaments

l1'hémiplegie congénitale.

“
"

L.es items
SEeMe
hémicorps atteint

dge et motif de découverte
la

pathologie de GrOSSESEE,

neg

particularités clinigues de ] hémipleégie
données électroencéphalographigues
tomodensitonatrie

comitialité éventuelle 2t traitements
pathologie orthopédique st traitgmentﬁ

devenir socio—-professionnel

de 1 accouchement,

ate empruntees

de  LIMOGES,
e I, gt douze
annesas 1945 et
= ubtililisables &
du travail gui

items, cholsis

carachtérizsant

du nouveau-—
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- hypothése étiologigue

Il - ENONCE DES OBSERVATIDNS.

Observation n® 1 :
- Florian A., sexe masculin, né en 19872,
~ hemiplégis gauche,

— decouverte parentale a 4 moils {doigts en Tlenion,

diminution de mobilite du membre supErlisur), examasn nédical

& S mois,

-  grossgsgse g2t accouchement rioemau, abs@nce dz2  pathologie

—  absence de particularités clinigues,
- @lectroencéphalegramme normal,

—  tomodensitométrie @ @norme dilataticon du ventricule lataral

droit, atrophis cérébrale, é@voguani une parencephalie,

- prévention des convulsions hyperthermiques par diazepam

(Valium %),
— absence de complications orthopédigues,
~  devenir inconnu,

- etiologie inconnue,

Observation n®*2 :
-  Frangois &., sexe masculin, né en 1964,

~ hémiplégie gauche,




- deécocuverte 4 24 mois, devant une maladresss de la main

gauche et une boiterie,

—  grassesse 2t accouchement normaux, poids de naissancs

SIF0 g, fApgar & 10, ichtérs physiclogigue,
- heéemipiggie modérée,
- &lectroenc@phalogramme initial_ppwmal,
-  tomodensitoméetrie non pratiqudée,

- premiere crise convulsive généralisse & 05 ans (EEG =
bouffees de poinips-ondes a droite), traitement par

phancbarbital (Gardénals), absesnce de récidive Jusguen

- discret fguinisme gauche,

— difficultés scolaires on Grl, adressé  au  CHMPP (Centre

Medico Fsycho Fedagogique), orientation professionnelle an

15335,
— eticolpgie impossible A connailtre ern I 'absence de

tomodensitométrie,

Observation n%3

- Hay A., sexe feminin, née en 1970.

~ hemiplégie gauche,

— decouvertz & 7 ans, 4 la suite dune crise convulsive

prolongees,

- grossesse, aceouchement, pariode neanatale SAans

particuiarites,

- oayncinegsies globales, hypoplasie du membre inferisur

gauche,




—  electroencéphalogramme Tayer lent temporo—postsriaur

droit accompagné ¢ anamalies d'allure active.,
— pas de tomodensitométrie pratiqude,

- convulsions hyperthermiques, simple traitement par diazépam

(Valium #) preéconise,
= semelle orthopgdigus de 10 mm de bauwteuwr,
— devenir inconnu,

- &ticlogie inconnus,

Observation n°4
- Cyrille B.,, sexs féminin, née en 1975,

=~ hemiplégis droeiie,

- découverte parentale & & mois, constatation médicale & 13

mois,

- grossesse normale, zccouchement  mormal A& terme, poids de

naissance 3500 g, absence ds pathologie nédonatals,
- syncinégsies de coordination, asomatognosis,

= electroencéphalogramme = dépression relative de 1'activite

de fond a gauche, sans composantes paroxystiques,
—-  absence de tomodensitomatrie pratiguées,

- absence de comitialité, traitement par diazépam (Valiuwm #)

@t phénobarbital (Bardénal =) preconisé,
—  absence de complications orthopedigues,
=~ devenir inconnua,

- éticlogie inconnue,
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Observation n® 5 :

- Amelie B., sexe faminin, née =n 1987,

— hmamiplégie droibe,
-~  deécouverte A 8 mois, lors  diun suivi régulise post

tEanimation néonatale,

-  btroisiame geste 2t pars, metrorragies su troisidgms
trimestre aveo placents bas inseérd, accouchement prematurs
A 20 semalines, poids de naissancse 220 Gy gtat de mort

apparenie, hypoglvoémis,

= symptomatelogis débutante act mEmb e superisur, puls
atteinte du mambre inférisue,

~  @leschtrosncéphal ogrammne @ axistence & trois reprises de

SEQUSNCES lentes el pointues frontales gauches,
apparaissant lors de la somnolence, & type de pointes-ondes
=]

Kaman pratigue & 2 oanss,

-  komocdsnsitométrie volumineuse porencéphalis séguellaire

paristo-temporale gauche 2t hémiatophie careébrale,

=~  absence de comitialiteé en 1989 CSLrvenue unlt@risurs

probable’,
~ equinisme réductible,
T pas assez de recul pour @voguer le devenir,

— etiologie : seéguelles ischémigues et/ou heémorragigues d une

encéphalopathie ischémigque - anoxigue,

Observation n® 6 :
= Mannerd C., sexe féminin, née =0 1983

- hémiplégie droite,




-~
e

decouverta parentale et médicale & 20 mois devant une
impossibilite de marcher et conserver la station debout,

rossessa normale, accouchement normal, peids de naissance

[m}
B0 g

J oz

Sy

)

symptomatologie prédominante au membre supéarisur, hyper—

reflectivite osteo—tendineuse gauche as=pciea,

&lectroencéphalogrammse : dépreassion et aspect plus lemt des

Fythmes au niveaw de 1 'hémisphére gauche,

i
c
A
i3
m

tomodensitondtrie z atrophis hémispharigue

i

segquallaire,

absence de comitialité,

absence de complications crihopedigues,

devenir inconnu,

gtiologie inconnue,

Observations n® 7 :

Babrina C., sexe féminin, née en 1981.
hémiplégie droite,

decouverte parentale & 11 mois, constatation médicale a 2o

moils,

grossesse normals, accouchement normal & terme, poids de

najzsance 2119 o,
ahsernce de particularites clinigues,

Elachr: trace de somnolence, fover

LIET [ gahshie, cten caractere

t:515c,|:ml‘.i.tm.l.j

tomodensitométrie : importante séquelle d'un ramollissement
sylvien gauche (hypadensité de la vallée sylvienne),




ey ilny

—  absence de comibtialita, prevention Hes convillsions

fypsriheraigues sar diazdpam (Yalium *Y o,
Y | :

- absencs de complications orthopédiques,

=  devenir imconng,

— &tiologie ; wococlusion de 1 artére cérdbrale moyenne, Jde

survenue grénatale oeobable,

Observation n® 8 :

—  Zebastien €., ssxe nasculin, nd en 1974,
— hémiplégie gauchs,

.

susplicion & 5 peis 172, contirmation & 9 mois 177 loes g Tu

sttivi réguligr post réanimation néoratale

e}

- greossesse normnale, casarienne & 42 semaines  pour  non
progressi1on de la téte Toeitale, &tat de mors apparants,
inhalabtion mécomiale, Cyamzse  regsiduslle, trépidations
epileptoides des pieds, teteére physiclogilique, poicds  de

naissance 2860 g,
T sympltonatolegie prédominante aun mnembre supérieur,

=  electroencéphalogramme: uelgques irrégularites pointues
hemisphériques droites (examen & S jours), asymatris des
Fythmes de sommeil de manié&re un peu plus margués & droite

{examen 4 & mois),
- pas de tomodensitométrie pratiqués,

- absence de comitbialite,

- eguiniane, ¥Flaxun du genouw ek de la hanche - transpostbion
du jJambiey posterizur, ténotomie du droit irherne, cu

pectine, da moyen adducbeure,

]

-~  davenir Eroubles phasigues et auditifs RGEOT LG

necessitant le placement on Cenbtre Madico Soolaire,




Cbservation n°

Observation n°®

eftiolagie sequsl i

d'une encéphalopathi

9

Byvlvain O., =]

it

hemiplégie gauche,

dge de découverts st

normale,

masculin, M

8  ischemigues et fou

iﬁchémique—anomique,

1974,

I{F
s
'

motif inconnus,

CYAanDse 2 la Mnéal

ratardé,poids de naissance 700 oy

interiour,

slectroencephaliogrammes »

frontale droits

paroxvetiques diffusess

7

tomodensitométrise rmorma

convulsions hypertherniouss,

(Gardénal %),

semelles orthopédigues de 20

devenlitr inconnu,

phasigusas,

eticlogie =

10
Thierry D..,

=ex

hemiplégie droite,

congenitaie

L1980) .,

mais pessimisme

toetopathie d'origine

masculin,

i
Ij{
i
0
r
™
It
i

attkbivited rapids,

En 1781

=l

w
ik

traitement par

200

mm de hauteur,

=N ralison

virale,

neé an 195885,

A=TET

mnombreusss

hemorragigues

th
11
I
i
n
&
-
P

ie oz remsre

ryEhmigue

dacharges

Bilatérales de pointes—-ondes,

phénobarbital

des troubles




— d&couverte & 9 mois, devant une hypertonie du  membre
suparieur et inférisur, et des troubles d ocuveriture de la

mair,

- @gcond geste et pare, grossesse nornale, accoushemen k

normal,poids de naissance Z5800 g,
— symptomatologie praédominante au membre supérieur,

- &lectroencephalogramme : & % mois dvsfonction paroxystigues
a prédominance gauche, a & ans 172, pointes &t pointes—
ondes bilaterales prédominant en temporo-rolandigus gaurhe,

t

puis aggravation du tracé correspondant au diagnostic de

syndrome de LENNOX-GAZTAUT.
~ tonodensitométrie : discréte atrophie sylvienne gauche,

—  syhdroms e LENMOXY-GaETAUT, Crises convalsives
hyperthermigues, traitement par phénobarbital (Alepsalsx
puls Sardénalx) puis phénobarbita (Bardénal*} @tk

phenytoline (Di-Hydanw#),
- absence de pathologis orthopédigue,
— devenir : apprentissage d haorticuliure, C.A.T.

- eéetiologie : inconnue,

Observation n® 11 :
— Delphine L., sexe féminin, née en 1983,
- hémiplégie droite,

~ découverte a 18 mois, en raison d’un deéficit =%t d une

hypertonie de 1 hémicorps,

- grossesse normale, accodchement nermal & 0 36 sanalnes
d amanorrheée, poids de naissance 2740 ¢, Apgar & 10, ictére

nhysiologique,

— absence de particularités cliniques,




elsctroencéphslogramme normal,

tomodensitométrie dilatation ventriculaire oortant
gssentiellement sur  ls  ventricule latéral gauchie, aveo

cavité porencéphaligue frontale gauche,

absence de comitialits,

equinisma et début de rétraction du tendon d Gchille,

devenir inconnu,

etiologie inconnue,

Observation n® 12 :

Julie Mo, sexe feminin, néese en 1979,
hemiplégie droite,
decouverte & 1 an, au début de la marche,

groszesse  normale, accouchement rnormal, absence e

pathologie neonatale,

symnptomatologie prédominante A la main, Tforte hypertonie

spastigue, syncinssies,

electroenceéphalogramme : petites zones d'atrophie frontale

gauche, ramollissement fromntal profond gauchs.
absence de comitialité,

ruinisme du pied dreoit, inegalité de longueur des membres

inferieurs (10 mm a 1 8ge de 10 ans), recurvatum du genou,

devenir @ scolarits normale, intelligence parfaite, fait du

ski en hiver,

eticlogie @ thrombose vasculaires de survenue prenatala.




Observation n® 13
-~  Alexandre M., sexe masculin, na en 1984.
- hemiplégie gauche,

= decouverte A 5 mois par les parents, découverte modicals A

1& mois, devant une impotence forctionnelle an bras,

T grossesse normale, accouchement normal, poids de nalssancs

770 @, absence de pathologie néonatale,

— hypotonie initiale importante ayvant orientd le diagnostic
vers une paralysie obstétricale, syneinesies de la main

gauchea,

- eélectroencéphalogramme foyer fronto-temporal droit,
s'inscrivant lors de ia veille par  des  pointes  lentes

repetitives, plus actives lors du sommedl.

-  fLomodensitomstris atrophie hémisphérique dreite.

- absence actuelle de comitialite, prévention des convualsions

hyperthermigues par diazépam Maliume),

—  equinisme débutant, inggalité de longuew des menbres

inferisurs,
- pas assez de recul pour évodquer ls devenir,

- etiologie : incennue,

Observation n® 14 :

Christophe F., soxe masculin, né en 1971.
~- heémiplégie gauche,
&

— decpuverts a4 17 mois,

~ gressesse normale, accouchement normal, poids de naissance

2200 g,absence’ de pathologie neéonatale,




- hemiplagie proportionnelle, hydrocéphalie assoclés,

—~  electroencéphalogramnme s depression de lalpha & droite
(IF73), irrdgularites lentes ot pointues de haute amplitude
Memisphé&rigues droites (1977), activite critique fronto-

temporale droite (1980),

=  tomodensitom@tris : dilatation wventriculairs bilatérale,
pradaominant sur  1a ventricule latéral droit,atrophis

corticale temporale bilatérale,

- crises clonigues de 1 hémicorps gauche débutant au membre
superieur & partir de 1977. Deux ou treis crises par  an
jusauen 1985 malgré divers traitements s pherncbarbital
(Garadenals) , Phé&Enyitosine (D1~Hydan), carbamargpine
(Tegrétol#), clonazepam (Rivotril#), clobzzam Urbanyl#),
arrét degs crises an 1786 (traitement par progabide

(Gabréns®i ).

— scoliose dorsolombaire majeure FOT-40°) due  en partis A
LunE inegalité de longueur des membres inferieurs, traitee

par kinesithérapie et corset de MILWAUKEE.
= Devenir inconnu,

- #tiologie : hydrocéphalie cangénitale associée A

l"hémiplegie.

Observation n*® 15 :
= Florence 5., sexe féminin, née en 1974.
— hémiplégie droite,
=~ découverte a4 18 mois. circonstances inconnues,

T grossesse normnale, dépassement du terme de trois semaines,
cEsarienns pous bradvcardie foetale, elat e mort
apparente, triple circulaire du cordon, inthalation
meconiale, reapimation Tongue, convulsions gonéralisoes

puis unilatérales damns les jours suivants,




symptomatologie prédominante au membras SupsSrieur, dystonis

et athetose de la main, retard de langage, astérfogrnosie.

electroencéphalogramme initial non ratrouve,

tomodensitomnstrie : ramollissement Trontal Galche

sequel laire,

convulsions hyperthermigues Gtraitess par phénabarbital
(Gardénsl#) substitug par valproate de sodium  (Dépakine)

gn raison dune agressivite d'origine iatrogénea,

equinisme modérsé, discréte hypoplasis du mambre supErieur,

difficulites scolaires, prablémes  relaticnnels avec i

famille,

»

aetiologie @ ségualles ischeEmigues st /oun héemorragigues o une

encephalopathies itschemigue-anoxigue.

RESULTATS.

* Sept enfants sont de sexs masculin, Ruit sont ds

=
seue féminin.

Hemicorps atteint : Huit enfants soot atteints d hémiplégie

droite, sept le sont d'hemiplégie gauche.
Age et motif de découverte ;

%  Les dges extrémes de découvertits parentale sont 4 mois

et 24 mois, 1 d3ge moven étant 11,7 mois.

# Les dHges extrémes de confirmation ou découverte
medicale sont 5 et 2é mels, LTdge moyen etant 14,4
m2is, soit trois mois d'Scart aver 1 "dge moyen ci-

dessus.

*# Le deélai entre découverte parentale et sollicitation

d'un avis médicval sst trés variable s guasi nal pouar
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certaines ocbhservations, raetard de 13 mois avac
constatation médicale 4 1 8ge de 24 mois dans  wne

ohsarvation.

L= motifs de decouverts parentale sont
schematiguement la constatation d'une anomalis au
niveaw du  membre supériesur, en particulier de 1la
i, avant 1 dge de la marches {(diminution rie
mobilite du mamire, attitudes de la main, maladresse),
alors gu'une fois la marche acquise des snomalies au
niveaw du membre  supérisur et Inférieur sont

constatées.

o}

legie de la grossesse, de P accouchsment, néonatals.

Le recusil des &lements pathologigues de s Grissesse
a @teé freguemment difficile & obienir. L shssnes de
donneass est due & 1 anciennste du dossier climigue,
l'exigtence d 'un dossier ochstétrical indépendant du
dossier pédiabtrigue, au non recueil des dorndos.

L'edistence d un miliew social défavorable ou  une

I

nationalité dtrangére ne permattent qu’un  recueil
imprecis ou parcellaire. Treize grossesses sur Quinze

ont &té considéréss comme normales.

En ce gui concerne 1'accouchement et la pathologie

néonatale, trois types de situations sont rencontrées

— Dans dix observations sur gquinze, accouchement

et période népnatale normaus,

—  Accouchement premature simple, periode

neocnatale normaie (1 sur 15)

- Rccouchement compligus, tant du coté foetal que
mataernel, etat clinique du nouveau-ne precailre,
reanimation lourde {4 sur 15). Il e
remardquable de noter gue dix enfants sur  onze

ont ur poids de fnaissance strictement normal.




=

Farticularités cliniques

# Une hypoplasis est notée dans & cbservations.

*  Une prédominance de la symptomatologie au  membre
supé&risur est mentionnée dans 5 obssrvations

# Des syncingsies sont mentionnées dars 4 ohservations

¥ Des  troubles LGOS iguES sont notég dans deune
cheervations

¥ Dystonie, athétose, hypotonie, hyperréflectivite |
ostéotendineuse controlatérales notéss dans (=
gbservation chacune.

Electroencéphalogramme :

*  ln  enregistremsnt Sglectroencephalographigus  Tigurs
darns 14 observations sur 195.

¥ Dans 4 observations 1'&lsctroencephalogramme est
normal initialement (survenue uwliérieura 4o anomalies
paroxystigues dans 1 cas)

% Une dépression de 1 '&lectrogénéss ou ume lenteur des
rythmes, focale ou hémisphérigue est notées dans trois
observations.

# Cing enregistrements comportent des anomalies de typ=
pointes ouw pointes-ondes.

* lLes anomalies electroencéphalographigues sont
toujours controlatérales & 1 'hémicorps atteint.

Tomodensitométrie :

# En raison de anciennets de
(1968 a4 19747, pour
€31 amen

*»  Un examen est strictement

* Trols aM

gquatre observations

certaines observations

Jamais  un

tomodensitonébrique n'a até pratigue.

normal

amans montrent une zone de ramollissement.




¥ Une porencéphalis ost

#*  Uing arnamens

~ Comitialite :

#  UHne comitialite a &te

quinze, 1 absence
permattant pas

définmitif.

*  Des comvalsions hypearthernigues sont

moentrent

de

retouves dans un cas.

une hemiatrophie cdrébrale,

nbservés cher six enfants sur

e recul  dans le temps ne

cansidérer ce _chiffro Comme

rebrouvees dans

guatre obhservations s=ur six.

* Les types colimigues sont des crises gRneral isdpg
tonicocioniguss oy clonigues, des crisss partiellss &
symptomnatologie wmotrice pure, un synderome de  LEMMOX-

GASTALIT.

— Fathologie orthopaédique :

¥ L'&squinisme est  la pathologie la plus sauvent
rencontrés (7 fois), puis viennent 1°1 'hvpoplasie
plus ou moins g@nante du membre intérieur (& fois),

la scoliose

hanche et du genouw

(1 fois),

la pathologis invalidante de la

(1 foisy.

— Devenir spcio-professionnsl 1

* Environ la moitié des enfants ont soit ate perdus de
vue, snit sont actuellement trop jeunes pour gue 1 on
puisse parler de leur devenir.

* Les antres enfants ont  tous, & 1'exception d'un,
présente des difficultés scolaires suivies d une
orientation professionnelle adaptee.

— Hypothése éticlogigque :

*  Four huit observations, avcun  diagnostic nest

possible, 1l'absence de tomodensitométrie podvant se

reveler préejudicialble.




Dans trois cas.

neuwralogique d’'une pathologie néonat

eur hemiplsagies

vaseulaires, 1a

certain.

Une ndmiplégie

d'eticlogie virale.

Une hémiplégie

congénitale.

l'"hémiplegie

=On

.L.:

semble

dues

duie

tomodensitomatrie

a

Lne

une sagquelis
savareg,

= thromboses
T odun apport

Toestopathie

it




ANATOMI = PATHOLOGIQUE

Nous étudiernons dans le chapitre consacre aux tticlogies
les affections & ) origine de l'hémiplégie cérébrale infantile o=t
les phénomenes pathologiques contribuant & Sa survenus. Grice auy
progrés rEaliséds  dans 1"investigation anatomique, wun  certain
nombre diantiitss distinctes ont gtd  individualisées, les
nouvelles technigues d exploration du  cerveau (2chographie
transfontansilaires, imagerie par résonance magnetigue) permetitant

—

de discuter lss anomalies nreurologiques en terme de  lésions

anatomigues (5%,

Nous allons studier successivement reg différentes lésions

anatomiques.

I - L"ENCEPHALOPATHIE ISCHEMIQUE - ANOXTQUE.

Elle comprend des signes clinigues =% morphologigues. La
plupart des auteurs réservent ce terme a la Torme observée chex
le nouveau—neé & terme, le terme leucomalacie, lésion cérébrale
e@galement ischémigque -~ anoxigue, @#tant plus particulierement

reservé 4 la forme observée chez le nouveau—ne preématuré.

1) Etude clinigue

La forme sévere d asphyxie foetale est I"é&tat du mal
convulsif, les signes de dépression du systéame nerveuxr central

apparaissant dans les premiéres heures de vie :

- Reéanimation néonatale pour détresse respiratoire
nécessitant une ventilation assistées, suivie d'une phase

d’ ' hypotonie.




— Fuis nhypertonie globale, hyperexcitabilité, précedant
1"apparition de 1 'é&tat de mal convulsiT accompagng o 'un

coma profond durant une période de 48 heures.

= lne phase de lethargis, hypotonie, hypo—activiié g
plusigurs semaines fait suite a cette periode, une
am&Eliaration clinigue aver hypotonig de la partie

suparisure du corps ot hypertonie 2n  flexion desz membres

inferieurs lul succédant.
— Mais une microcéphalise avec stagnation du périmétre crinien

peut se constitusr rapidement (deés le premier mois).

Rans les formes majeures, la respiration spontange neo
s'etablit pas, de rombreur épiscdes de bradycardie précedent  la

mort durant la premiére semaine.

On décrit aussi des formes modérecs 2% mineurss selon la

soavérite de la soutffrance cérébrale.

2 - Eticlogies.

- Positions du fostus
* oococipito-posiérieures

# occipito—transversss

{(moins favorables gue les occcipito-antérieures)
* siége (potentiellement défavorable)
—  Déroulement du travail :
¥ trop couwrt (moing de T heures cher wune primipars)
¥ trop long (plus de 1S5 heures)

o

*  phase terminale trop prolongée (plus de 2 haures de

dilatation compléate)




=  Situations obstétricales particuliéres

*  foprceps "difficile®

* placentz praevia hémorraginues

#= oprocidence du cordon ou circulaire serre

— Lésions céréhrales présxistant & 1 accouchemesnt

* signes clinigues immédiats identiguss

*  absence de complications chsidtricales

#  lesions organisées donc de constitutions amténatale a

T

L'echographis on la tonodensitondtriz précoce Cavaint

S dours?

5= Eraguence

- #tat de wmal convulsif 0,5 K. 40 & &0 ¥ de sequelles

severas)
—  formes nodérdes 2 %K. { 20 a 30 % de handicaps modérds  ou

mineurs)

—  formes mineures 4 a 6 Y. (moins de 10 % de nhandicaps

mireurs)

4 - Anatomie pathologigue

Chez le nouveau—ne & terme, les lésions hypoxigues-—

ischémigues intéressent essentiellement les cellules nerveusss.

a) Dans la forms sévére d'état de mal convalsift aver
mort fréguente durant la premidére semaine, 1 'autopsie du  ceprveau

maontre

— oedeme cerebral aver absence de liquide céphalo-rachidien

libre




e

-

— aplatissement des circonvolutionsz avec offacement ces

zillons
— hernie des crochets de 1 hippocampe

-  dans 1a fossm postérisure, Mernisg des amygdales

carébhel leusas

— & la coupe, cerveau pile et ventricules collabées

— necrose neuronale parfois  visible (aspect gris-brun du
cortex, Noyaux gris  centraux, tubercuiss  guad,ri juneaus

inféerisurs)

b} Coupes histologigquss
- n#crose corticale en fTover (diffuse ou rarement laminai o)

- =i l'entant survit plus longtemps @ zones de ramollissement
avec reaction gliale polymorphe, macrophages, prosminence

deEs noyvaux

- nacrose de certaines zones du tronc carsbrat (tubercules

guadri jumesaux postérieurs, novaux des nerfs criniens)

- dans le cervelet, grande vulnérabilité des noyaux dentelés.

La vulneérabiliteé du corter et des autres siructures serait
lige au stade de maturation : le2 réseaue arteriel superficiel
foetal compotrte de nombreuses anastomoses, qui sont rares chez le
nouveaun—ne a terme, les territoires terminaux entre les  trois
grands systéemes arteriels o Tones frontigres 2tant
particulierement sensibles & 1 'anoxie et aux variations de

pression sanguine.




) Types topographiques dominants
Il en existe trois :

- nécroze diffuse du cortex, de la substance grise  profonds,

du tronc céerebral, du cervelet (45 % des cas)

~  necrose prédoninante swr les novaux gris centraux de  la

base et lg thalamus (5% % des cas)

— necrosge ne touchant gue le cortexr (10 % des cas)

) Seguellss climigues et structurales

La gravité des lésionz cérébrales dépend de 1 intesnsite
et la durée de ! agression.
Une surveillance neurologigue réguligre permet  an geEnseral

pendant la premiéres années d identifier des seguelies varises s

~ hé&miplégis,

-~ diplégie,

= quadriplégie spastigue avec ou sans chorso—athétoss,

- cdnvulgions,

- retard mental sévére,

— déficits sensorisls,

— micrpcéphalie.

Une atrophie cérebrale aves elargissement des ventricules
{hydrocéphalis " & VACLD "y et /o des destructions

porencéephaligues sont de mauvais pronostic, EY 1 examan

tomodensitométrique.

Les sequelles structurales sont soit une encephalomalacie
multikystigue (ramollissement et lyse tissulaire, hydrocephalie

Ex ]

a vacuo" assgciréel), soilbl une atrophie corticale.




't - LES LEUCOMALACIES PERIVENTRICULAIRES

1Y dnatomie =t pathogenis

Les leucomalacies périventriculaires sont des lésicns de
necrose ischémigque de la substance blanche, d'origine hyporigque -
ischeéemigue, avec une distribution en plage dans toute 1§ étendue
du centre semi-ovale. Les lesions s situent & 17angls externes
des ventricules latéraux, dans la corona radiata, les radiations

temporales acoustiques et, en arriére, les radiations opbiogues,

.

Sur  lss  coupes de Ccerveau, on  volt de 2tites plages

n]
blamchitres ou nacrées. Sur  le préparations histologiguess les

|

iesions frafches ou nécrose de cpagulation sont  facilement

colorees par le F.6.5. Les impragnations argentigues montrent les

4= ]

xones interrompus. Far la suite, il apparait une réaction

itr-
tis

celivnlaire polymorphe.

L &volution se fera soit vers une cicairisation avec gliose,
absence focale de myé@line, calcifications (c'est la sclérose du
centre semi-ovale), snlt  vers une lyse tissulairs aveo

cavitations multiples (c’'est la lsuco-esncéphalie multikystigue).

Ces leésions sont considérées comme le support anatomigqus des
mpono—, di-, et guadriplegies spastiques décrites par LITTLE (59),
Elles surviennent surtout chez le prématuré, mais aussi chezr les
enfants & terme porteurs d'une cardiopathie, d'un  retard de
croissance intra-utérin, ayant presente des énisodes

d'hypoglycemie ou une méningo—encéphalite bactérienne.

2) Etude clinigue

A la periode initiale, le tableau clinmnigue des

leucomalacies n'ast pas spécifiqus. On retrouve :
=  hypoxie et/ou acidose

- apneées repétéess, bradyrardie, arrét cardiague,




=~ hvpotenzian

—  detresse respiratoire.

Far ia suite, il existe des troubles plus ocu moins importants
du develioppemsnt PsSychomoteur de P'enfant, fonction de 1 "Etendus
.

sagittale =t/ /0u coronale, ot de la localisation Fredominante,

I'atteinte &tant pius sévare Pour les lésions postérisures,

Les ieuwcomalacies sont LN diagnostic d'schHographis
transfontanellaire ches L'entant Dramsturs, Vimagerie par

FESURARCE magnetique montrant des rones de myélinisation pauvre,

Zr Autres formes e isuwcomnalacieg

- leucomalacie sssocise & Une mEningo-encéphalite

— leucomalacie hémorragigue la 1ésion primitive st
ischaémigus, mais guand les parcis  vasculaires ot la
substance bBlanche ghivironnants sont  saverement altardes,

Lne hémorragis secondairas peut se produire (7 4 2% % des
cas) . Lette forme ost souvent associdgs A uno R&Emarragis

intraventricul aire,

—  leucomalacie sous—corticale 1 elle @volue vers des images

kystigques

IT!I - HEMORRAGIE INTRA-VENTRICULAIRE DU PREMATURE.

1) Aspects anatomigues

L' hémorragis intra-ventriculaire esf gernsralement
secondaire & uan saignement dans la zone g2rminative sous-—
gpendymaire, inconplétement involude chez le prémature de 28 & S

samaines. UCette henorragie se produit souvent pres de la téte et

Hi

e la partie antérieure dy corps du novau cauvde, mais aussi ctans
i

la couche garminative du toit de la corne tenporale st dans

§1|
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parol externe de la corne eccipitale. Elle est la cons&quence ]
la rupture de 1 épendyme préalablement gdistendu et nécross, Dans
19 % des cas le siége irmitial de 1l "hémorragie se situe dans les

plexus choroides.

Le sang envabhit alors les ventricules lateraux, le troisizme
et le guatriéms ventricule, pour se collecter danz les eSpaces

arachnoidiens autour du tronc cérébral et du cervelaet, s étendere

en avant dans les citerres de la bass et en arrigre avutour de -

moelie épinidre.

2} Concentions ebiopathogeniguss

& 1'autopsie dentants decedes, la maladie des membranes

hyalines s accompagnait d 'heémorragie intraventriculaire dans 20 %
des cas en 19484, 9% % en 1974,

-

‘examen microscopique décelait des thromboses secondaires &

-
Hi]

in

la stase veineuse, & l'altération des facteurs de coagulation,
aux dégdts endobthéliawe.
Dans la rzome germinative, on observait 2ogalement des intarctus

ischémigues précédant ou accompaaniant 1 'hémorragis. L achtivits

Tibrinolytique importante de la zone germinative pourrsit
expliguer 1 'extension rapide et massive d’une hemorragie

initialement minime.

D autres mécanizmes ont &ts propossas :

~ sSaignement lors d a—coups hypertensifs dans une branche de
17artere céarébrale antériesure.

s

= la zone germinative précacdée est un territoire artériel
terminal et une structure & bas debit sanguin, vulnérable

en cas d’'ischemie-hypoxie =t d hypotension

-  chez les U VEALL TS asphyxigues, les mEcanismes
d avtorégulation du flux sanguin  sont alterés, les parois
vasculaires léséss pendant 1" hypoxie pouvant s FOMR e

facilement lors d épisodes hypertensifs.




Circonstances favorisantes »

Toutes celles gqui modifient le flu sanguin

- maladie des membranes hyalines avedo hypoxig, hvpercapnis et
"]

acldose, hypothermie, instabilite ds la HBreEssion sanguine

ou hypotension.

= phnEumnmothoras

- prise de sang, brult, aspiration tracheale, intubation, par
variation de pression sanguine avec tachycardis, tachyprnés,
chute de  la PO transcutande. {de plus, la wventilation
meEcanigue augmEnteralt la pression veineuse intracrinienne

@b la pression dans [ oreilletts droite)

la

£
i

— hypothermis gui entrainerait umne augmentation

pression velneuse instracrinienns.

~  hypernatrémie secondaire & 1'imjection de doses mass ives de

bicarbonate (hypothése controversse)

Zy Diagnostic

Tout enfant neé prématurément b prasentant une détresse
respiratoire  est susceptible de presenter une hemorragie
intraventriculaire. Celle—ci se produit & bas bruit dans la zone
germinative les 24 premiéres hewres, la rupture de 1 &pendymea ot
17inondation ventriculaire eantralnant L'apparition des signes
neuralogigues et une deétérioration géenérale de l'&tat de

l'enfant.

a) Signes clinigues

— hypertonie généralisér pu does nuscles postarisurs du trone
b ) )

- mouvements anormaux des YELLH

- omouvements clonigques o un membre, convulsions, coma




- apnées 2% bradycardie chez uwn enfant dont 1l syndirome

respiratolire semble bien controlse

~ fontanelle antériesure tendus st peérimétre crinien rapide

ment croissant (grande hémorragie)

En résumé, les signss d ' alarme sont :

- préamaturits,

—  hypothermie,

-  détresse respiratoire avec acidose,

- Anstabilite de la pression  sanguine dans les pramliéraeg 24
Feures
b} Classificatian.
Elle repose Sur les données e 1’ &chographie

transfontanellaire gui  permet une corfirmation diagnostigue,
renseigne sur la  taille, ia situation, le rcaractére wuni o
bilateral de 1 hé&norragie, diagnostigue ftoute hémorragie dans is

tissu cérébral adjacent.

- Stade I t heémorragie de la zone germinative

— Stade II : hemorragie intraventriculaire sans dilatation

ventriculaire

- DBtade III : hemorragie intraventriculaire avec dilatation

des ventricules latéraux

— Stade IY hémorragie intraventriculaire avec héemorragie

parenchymateuse

Un estinme le pourcentage des hamorragies intraventriculaires a
S & 40 X, chez les snfants o un polds de naissance inferisur &
1500 g, chez  les prématurés de moins de 30 semaines d Hge

gestationnel, cette proportion s'é&@léave & 40-50 %
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4) Evoletion

& Anatomopathologigues

15
.
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decouverte fortuite & Vautopsie dune hamorragie loecali

4 la zone germinative (formes minsures)
hydrocéphalie post—hemorragigues & l'antopsie

hydrocéphalie par blocage ds la circulation du liguide
cephalo—rachidien (réaction cellulaire obstruant tes

orifices de MAGENDIE =t LUSCHEA)

Ut

moulage des cavités ventriculaires par des caillot
(hé&mocephalie), cailiots parfois encors présents dans les

T

T hyderocephalid

m

cavitas lors e la constitubtion de

una  hamorragile intraventriculaire sévore % aCcompagne
souvent e lgésions ischémigues ou hemorragligues f= I
parenchyme cérébral, conduiszant & ure pGrencephalis ou  des

diverticules.

by Clinigque.

une forte proportion d'enfants avec une hémorragie
intraventriculaire stade II1 ou IV meurent &4 la période

n&éonatale

tine dilatation ventriculaire peut survenir, trois

mecanismes sont & 1 origine

* dilatation transitoire secondaire & un blocage par un

caillot

¥ dilatation a vacuo pap atrophie corticale ABBOC 1L,

de pronostic pessimiste

¥ hydrocephalie évolutive justifiant une derivatbion

chirurgicale




-

— les hémorragies intraventriculaires stade I et II sont de

bon pronostic

— les hémorragies intraventriculaires compliquess (stade I11
et IV avec hydroocéphalie, atrophie cerébrale, porenceéphalie
precoces) entrainent des ségquelles majeurss dans IO a &0 4

des cas.

%

3% Henorragiss intraventriculaires de l antant a4 torme

Les origines du  saignement sont les plexus chorolides,
une malformation vasculaire, 1 extension dans le ventricule a’une

hemorragie parenchymatsuse, un trowble de coagulation. Lorsgue

Phemorragis est isolée, le drainage chirurgical de 1 hématome
peut—-2tre proposé.

IV - AUTRES HEMORRAGIES INTRACRANIENNES.

1Y Hémorragie spus—durale

C'est une collection de sang dans l'espace virtuel esntre
dure-mére gt arachnaoide, provenant en général de= la rupture d’une
veine cérebrale superficielle, résultant des Torces opposaes
appliqueées sur la tete fostale lars du passage a travers 1x
filigére génitale.

a) Circonstances favorisantes

- disproportion céphalopelvienne

— extraction par forceps au détroit supérieus ou MmOy en

- présentation de si#ge aver extraction difficile de lsa tete

derniére

~ primipare




b Clinmnigque

On decrit une forme pure avec hemorragie isolas, =2
une forme mixte (la plus fréquente) oi aux difficultes MECaniques
provoquant 1 'hémorragie, s aioute uns composants asphyxigue avee

NECHrOSe Nneuronale.

-  forme pure ;

¥ sighnes localisés

¥ convulsions unilatérales

*  signes oculaires

#*  heEmisyndrome

- Torme mixbe -

#*

souffrance tToetale aiqus, convaleions, coma

*¥  peu de signes en foyore

*  fontanelle antérieurs teridus, sutures rapildemant
disjointes, auwgmentation significative enm 483 heures
du  parimétre cridnien et signes d 'hypertension

intracrinienns avec hémorragiss rétiniennes.

L 'ohsteéetrique moderne & pratiguement sSUppPrime les
complications mécaniques de la naissance & terme, mais
1L'hemorragie sous—durale du prématuré est présente dans 10 %  des

auntopsies guoique jamals soupconnés cliniguement.

Bes hématomes sous-duraux ont eté signalés chez les nouveau—

nes hémophiles et dans des cas de thrombocytopénie

L)

2y L hémorraaie arachnoidienne.

Le saignement dans 1 arachnoide est fréquent s isole, il

a4 peu de signitication.

a)y Circonstances favorisantes
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- forceps avec distorsion cu  compression des oz du  cr@ne
entrainant la rupture de petits vaisseaunr.

—  asphyxie modéerea avers extravasation diffuse et
vasodilatation lors de difficultés modéress en  cours  de
travail ouw au moment de 1'expulsion chez la primipare.

0! Signes clinigues

— hypsrexcitabilite

- ori aigu, prolonge

— instabilité vasompirice

!
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=  altérations varidges du tonus musculaire

- sutures, fontanelles, conscience ei réflexes ROoFmMaLH

Ces signes disparaissent en guelqgues jouwrs. Une hydrocéphalies
secondaire peut exceptionnellement se développer. Ure Tforme
speciale d'hemorragie arachnoidienne est 1 'heématome recouverant

totalement ou partiellement un ou plusieurs lobes.

Dans certaing cas, le tissu cérébral sous—-jacent est le Siege
d'un  infarctus ischémigue et/ou hémorragigque : une embolie

artériaelle n'est pas & exclure.

V - OCCLUSIONS ARTERIELLES.

Elles sont rares & ta période neonatale et eENnCores
recemment, on ne  faisait le diagnostic aver certitude au’ A&
l1"autopsie, ou plus tard en cas de survie, devant la nature des
sequelles newrologigues constitusdes. Les pocclusions  intéressent
le plus  souvent 1 artére ceérébrale movenne, plus souvent la
gauche ou 1'une de ses branches, Les lésione correspondent aux

rones irriguees par les  artéres lésdes, Cependant, chez le




nouveat—rs, les  lésions hémorragiques débordent souvent  les

territoires ischémiques.

1} Efnde microscopious

cortex et substance hlanche scus—corticale desorganisés

reéaction gliale et macrophagigque en quelgues jours
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puis prolifsration capiliaire

erndothel iayx

enbolie pendant un cathétérisme de la veine ombilicals

embolie lors d'exsanguino-transfusion

thrombose compliguant une pathologie infectieuse,

—-r

Sy S&auelles

formations multikystiques
atrophie de 1 'hémisphére cérébral correspondant
hydrocéphalie homolatérale

anomalies architecturales comparables aux microgyries (s1

L accident survient durant la vie foetaler.

la forme extrémes est 1 'hydranencéphalie.

4 Efude clinigue 4 la péripde néonatale

grance detresse respiratoire et neurologigue
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— partuis topographie unilatérale des signes newrologicgues
(troubles du  tonus et de 1 excitabilite) avec signes

electriques controlatévans.

e deficit motewr n apparaitra que dans les mois suivants. Ii

peut—2tre suspects mais non affirme plus tot.

VI - ENCEPHALOPATHIES FOETALES D’ORIGINE VASCULAIRE.

outilisation courante de  l'ultrascornographis tdans le

diagnostic orénatal a conduil récomment su diagrnostic de lésions
.f

cérébrales constituges in ntero, 11 sst parfols poszsibkle de
la Fien Ve des circonstances maternelles foatal

placentaires anormales.

17 Circonstances pathologigues maternel les

— PFathelogis maternella

* infections urinaires & répétition

* anémiea

¥  hypoxrie sévare

¥  choc anaphylactigus

— ftraumatisme maternel

* chutbter

*  accident de voiture avec traumatisme abdominal direct
entrainant chez lg foetus céphalheématoms, hematome

sous—dural ou encé#phalopathie multikystinque

* un cas d'hydranencéphalie aprés un accidemt d’avion
ayant entraing chez la mére fractures multiples =t

eéhtat de choo
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1

*  accident SANS traumatisme, RSEOC LS une
sncephalopathie multikystigue (oar déchargs
maternelis de cateéecholamines avec Yasoomanstriction
utérirne =t altération de la perfusion de ia chambpre

intervilleuss

= inhalation de gaz torigue

H
f
HI}

* Oxyde de carbone {deégits cérébraun =t Lroub

neurologiqueas)

*  gaz butare {anoxis et Collapsus & 1'origine d une

encéephalopatihris fostals)

2) Circonstances pathglogioues foetaies

- GBrossesseg multiples

Dans certaines grosseeses muitiples MONQZYgotes avec
anastomoses vasculaires placsntaires, an retrouve partols o

jJumaau mort-nég =t maceérs ot Lir survivant aver des lesion=

cerébrales et parfois viscérales.

A

Les l&ésions seraient dues soit & des modifications

hemodynamigues dans ie ras de Jume airi transfuseurmtﬂansfusé, soait

3,

a des embolies multiples & partir du placenta du jumeaun macers,

s0it a la production de thrombokinase.

Les lesions décrites sont de types leucomalacie multikystigue,

ASSOCIHESs ou NoOM &4 une nécrose corticale étendue.
Far la suite, les enfants atteints développent un large
eventail de handicaps psychomcteurs.
= Dyscrasie sanguine s
*  thrombocytopénie foetale Lso-immune

*  maladie hémolivtigus
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* anasargue foeto-placentairs aveo uik] =2aNs
incompatibilite sanguine

*  rubenle congénitale

*  Lhrombopathie intra-utérine

Toutes ces anomalies peuvEnt  provoguer une hemorragies intera-—

cerébrale et par la suite une gurencéphalie.

~ beclusion artérielis s

Liococliusion artérislle fostale sst probablement plus fréquents
gu'on neE le pensait., La tomodensitoméirie ot 1l "echograph:s
permttant un  diagnostic précoce, la mesures de 1 éterdus  des

pesicns, affirmation de lours anciennsté,

Les lesions sont localisées dans ie territoire artérisl

correspondant & 1 'ccclusion vasculaire.
Farfols wune occlusion précoce cher le foetus peut entrainer

une anomalig de Ia morphogenase, voire méme une Nydransncephalis.

2y Anomaliss du placenta =t du cordan

Fau de renseignements existent sur les rapports entre
ancmalies du placenta et du cordon et des  lésions cérébrales
specifigues : un axamen soigreux du placenta et du cordon & la

recherche de lésions avant Pu entrainer la circulation foetale

est necessalre.

Il est cependant nécessaire de souligner que dans un  certain
nombre de cas, aucuns  lésion anatomopathologigue & lorigine de

L'hemiplégie cerebrale infantile n ' est individualisaple.
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ETUDE CIL.LINIQUE

L'examen clinigue de 1 'enfant atteint d'heniplegis
cerebrale infantile est caractérizea par la grande variabilits de

la date d apparition des signes typigues de ! aftfection. I1  en
@t de méme pour 1 examen initial du nouveaw-ne, rnoraal dans  un

certain nombre de cas, anormal dans d autres.
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Mous @tudisrons tout d abord 1

i

evélation de 1'affection an prenant  comne point de départ
ILiexamen meurologigue du MouvEau—neéE, PULS e évoguant la noticn
classigue d intervalle libre, avant de mentionnsr les =ignes da
suspicion, complétés par la description d'une néthode originale 3

la recherche de la réaction latérals dabduction.

Nous avons choisi arbitrairement l'dge de 9 mois co
description de 1 'heémiplégie contirmée. Certains symiztdmes o
apparaltre antérieurement, d autres apparaitront par la suite 3
ces divers @leéments ssront considérés 4 la fois comme  sighnes
clinigues et évolutifs et seront décrits avec précision dans le

chapitre consacre & 1'&4volution.

I - LES SIGNES PRECEDANT LA REVELATION DE L’AFFECTION.

1) Evaluation du nouveau-né a risque neuroclogicqus,

L'examnen neurclogique néonatal de 1 'enfant hemiplegique
peut-etre strictement normal, ou comporter un certain  nombre
d'anomalies non spécifiques gui nécessiteront des Sxamnens

successifs et réguliers jusgqu’'a la révélation de 1l affection.

Nous rappellerons tout o abord gu’un nouveau-ng sutrophigue,

neé a terme X I'issue d urne grossesss normale, d ' un travail
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enxtocique =t d'une sxpulsion normales, presentant une situation
vitale normale  dars les premiégres minutes d2  vie, volit
l7éventualited d'une akbteinte neurnlogique  diminuer dans des
proportiocns considérablies (1. La surveillance du cosur foetal
durant 1 accouchement £t une donnde essentiells de la definition
du baz risque obstébtrical, affirmant I absence de retentissemant
foetal lors du travail, m@me si le déroulemant de ce dernisr n'a
pas &ktd optimal.

L 'essentiel des “surprises" post-natales est donc d'origine

gestationnelle,

al Examen du cri3ne,

- La palpation ced e atin d’ avalusr le degré
‘cssification peut montrer  wun oretard d ossification aug

niveauw parigtal avec perception de rones seni—nemnbransuses
fole cerveauw ezt alors moins  SDien orot®oge au  cours  du

travail.

— Les sutures suivies au doigt sont  souvent chevauchantes
afin de réduire le diamétre crinien : seule Ia subure
sQuUameuse ne bouge pas, wn chevauchema2nt ou une distension

est un signe treées fiable.

- La bosse sérp-sanguine {accumulation de liguide extravase
au niveau de la présentation) est statistiquement ligée auyw
signes de souffrance cérébrale, car =lle tamaigne d une

difficulté mécanique prolongée.

=~ L’étude de la forme du crine permet de reconnaitre des
asymetries, ainsi gue des deformations faciales oLl

rervicales

) Examern neurcologigue.

AL cours du premigr esamen en salle de travail une
#tude neurclogigue sommaire permet de verifier 1 absence de

dépression du systéme nerveux cenbtral.




gtat de conscience gualifié de normal, iéthargique,

hyperexcitakls

tonus musculaire passif o

*  tester 1l épaule par 1 é&preuve du foulard 2t le coudes
par 1l 2preuve du retour en flexion suffit & montres

I 'hypertonie normale en flexion du membre SUp&rigur.,

1

¥  tester 1l extension de la cuisse sur le bassin, =2t le
muscles ischiojambiers par 1 '&valuation de 1rangle
poplite (hypertonie normale en flexion des  membres

inféarisars)

4

*  compacsr Lincurvation ventrale a l'incurvatian
dorsale du tronc (flexion ventrale plus large gue

1l sxtension souvent nulle)

tonus musculaire actit @ tonus actif du cou, en dommant une
certaine vitesse au déplacement du tronc dans la manoeuvee

du LTire-zesis

reaflexes primaires @ la vérification du réfleue du succion
- deglutition, dejd trés entraing par la vie intra—utérine
et pret 4 fonctiomner dans la vie post-natale, et la
verification de la preésence de la marche automatigue sont

suffisants,
evaluation sensoriellie &

* wvision (sensibilite & la lumiere ¢ 1 enfant fixe la

lumigére et tourne la téte)
* audition (sensibilite & la wvoix, auw  bruit  dune
clochette : mimique faciale)
c) Syntheése de 1 examean

1 "examen neurologigque est normal z des signes  apparuas

*

secondairenent ne seront pas & rattacher a | accourhement
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- il existe des anomalies modérdes fenfant endorml,
nypotonigus, hyperexcitable, troubies du torus as50cies) .
Une surveillance et uwune repetition des sxamene est
NMecsSssSalsrg. L'état clinigue peut s aggraver si Lne
pathologis gestationnelles ou aobstétricale est en cause,

lmpo=ant une surveillance intensive et des investigations

compléamantaires,
- il existe des anomalies majieures @
*  signes newrologiguess trés fidges

* anomalies morphologigues crf3niernes  ou somatigues
devant faire rechercher une malformation cerebrals ou

une foztopathis

*  @2htat de mal convuleif sans cauee infectiesuse s fazire
des investigations morphologiques precoces, & l1la
recherche d'accidents circulatoires cerebraur deéeja

organises.

dl Donclusion.

L'existence de signes neurologiques néonataux sera a
prendre en compte pour le Tutur, afin de prévoir et détecter par
des examens réapétes, d'éventuslles affections neurclogigues A&
long terme, entre autres 1" hémiplégie cérébrale infarntile. Nous
decrirons dans le chapitre consacrée aux etiologies la notion de
concept des conditions optimales gui donne une autre image des
elaments maternels ou néonataux faisant craindre la SUPvVenLe

ulteriesure d'une hémiplégie.

2) Liinktervalle libre.

C'est une notion classique gui consiste en | observation
d'une peériode plus ou moins longue totalement muette sur le plan
clinigque. La durée de cet intervalle libre peut varier de 2 & 4
senaines & plusieurs mois et sa réealits pawaft evidente & LYON,

GOUTIERES et c@ll. ceux-—ci ont décrit des rcas on les lesions




cErébrales presxistantes &taient parfaitement connues et o
1

t
‘heémiplegie, en dépit o examens neurologiques soigneux, ne fut

pas reconnus avant respectivement 4, 8, et 18 mois (31, 43).

La précociteé du diagnostic dépendant en partie de 1 attention
des parents et du soin avec  lequel 1'enfant est suivi, il  est
evident que la duree apparente de 1'intervalis libre paut

s 'érarter considérablement de la durée réells.

Une explication de 1l intervalle libre serait gue 1 zanomalies du
mouvemernt constatée dans 1 'hémiplégie cerébrale infantile
deviendrait avidente au moment oft celui-ci commencerait & &tee

contrble par le corbex cérébral.

Certains auteurs considérent par contre gus l'atfirmation d un
intervalise libre n'a paz lieu o' &tre 1 @n effet, un sxamen
neuro-nobtsur avec stude des schémnas &0 susEnension de
retouwrnement, de reptation permettrait dans un certain nombre de

cas le diagnostic d hemiplégie cérébrale infantile.

d évaluation motrice et newrologiaue de O &

th

El&ment
o
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Llevaluation d'un certain nombre de paramétres alors qua
les signes cliniguss patents ne sont pas encore rebtrouves
permetirait de suspecter fortement le diagnostic. Afin de
procéder & une é&valuation correcte des nourrissons, FRECHTL =t
coll ont insiste sur les modifications caractéristiques normales

=

du fonctiomnmemant moteur selon 5 &tats

-  @&tat 1 : enfant endormi, respiration reégulieére, pas de

moLuvenents

=  état 2 : enfant yeux fermés., respiration irragul iere, peu

o

de mouvements
— ooekat 3o enfant eveille, yveux ouverts, peu de mouvements

- etat 4 yeuxr ouverbts, #ctiviteé motrice  franche, pas de

pleuvrs




— &%at § : yeux ouverts ou fermés, pleurs

v
w1

.'#tat | correspond & I attitude spontandse, les &tatg 7

permettent wun examen de qualité, l'2tat 4 e=st acceptable,

l'enfant est inexaminable au stade 5. (1)

a) latéralisation de 1a forction manruslle =t attitudes

preférentieslles.

LCes signes constituent en  Fait les signes initiaus

de 1 'hémiplégie cérébrale infantile.
~ Laté&ralisation de la fonctiorn manuelle,

Ce sont geénéralement les parents gqui remarguent vers  4-5
mois gque 1'enfant ne s soSrt ‘pas de 1'un de sas  mesbros
supgrieurs et souvent ils  interprétsnt cette anomalie comme
l'expression d'une latéraliszation manueselle normale : "Je pensals
qu’il &tait droivier ou gaucher", 1 ‘asymitries des mouvenents
spontanés ayant pu échapper & un éventuel svxaminateur. Or, & cetx
dge, les nowurrissons  sont  ambidextres, et toute préférencs
mandelle fraduit Forcément une anomalie du pombre supsrisur

-r

aoppose. (473)

La latéralisation précoce de la fonction manuelle est  un
elément inaugural de grande importance dans l'hemiplégie
céraébrale infantile. Dans 1 &tude d'UVEBRANT, deux tiers des
enfants hemiplégigues sont droitiers ou gauchers avant douze
mois, 1’'d3ge moyen de latéralisation etant de six mois, alors que
le plus jeune dge de préférence manuelle du bébé normal est  neud
mois, 20 %4 des enfants normaux ayant latéralisé leur fonction

manuelle a quinze mois et 45 %4 & dix—-huit mois. (71)

s

La latéralisation préecace sarait  en outre corréleée &
l'altération de la fenction de la main et & la sévérite de

l'hemiplégie. (71)

- Attitudes preférentielles et mouvements spontanées.
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Liattention des parents est sussi frégquemment éveilleées par
le faitt gque I activité volontaire de la main ezt reduite & des
degras divers main ignorss, farmgse asvac poignet fleéchi  en
inclinaison cubitale, main gui saisit sans force et fne sait pas
ldcher. Ceux—ci remarquent en outre 17 immobilite et la raideur du
meEmbre superisur gul enbrainent des difficultés pour 1 'habillage.

(42357

B} Feactiviteé posturale.

- Epreuave du tiré —-assis

L'est une épreuve fondamentale selon M. CaHlzZAc, qui

i
0o nQ
m

apprecie le redressement anti-gravitair la téte, Jugs  de

I'équilibre ertre plan antérisur =t postérieur des muscles o cou

rendant ainsi  compite do honus  de 1 AWE, MALs  apprécis aussi
1L adaptation des membres supérieurs au sens du mouvemant a2nfin
le tonus et la synergie des membres inférisurs sont Etudies, (12)

Lorsque 1 'enfant est couché sur le dos et qus l'examinateur
prend se3 mains  pour les relsver  vers lui, on assiste dans  un
premier tenps, chez: leg NOLVEIL-TIE, & une2 chute de la té&te an
arriere, alors gue les membres supéﬂieuks 2t inférisurs restent
en flexion, lorsgu'on Gire l'enfant, cette (é&te est ballante, et
arrivé & la position assise elle va plonger en g&néral en  avant.
Frogressivement la téte va se redresser au cours de la Manaeuvve,
et, a partir du Zéme ou 4éme mois, elle reste  dans 17axe du
tronc, en méme temps que ls=s  menbros supériesurs participent au
mouvement en se placant  en flexion, alors gue les membres
inférieurs prennent une peosition en extension. C'est ainsi que
l'on assiste & un certain tonus axial important vers 1'3ge de 4
mois, et une extension des membres inférisurs A peu preés comnplete

vers 1l dge de 7-8 mois. {(voir schéma p 58).
—~ Suspension latérale

l.e bhebeé est matnterny par lee flanc et incling, cette
situation induit des essais répétés de redressement  du pole

cephalique et caudal, gqui  aboutiront & & mois & une Tranche




{ 3 mois

4-5 mois

Y 6 mois

Le tiré-assis ( d'aprds D. TRUSCELLI Yo (69 )




concavite supériswrs  du corps, aven teéte située au~deszus de

Ird

1"ane, et abduction des cuissss. (70)
— Buspension verticale.

Elle entraine une demi-flexion des cuisses =% des genoux
avec une abduction de hanche.

— Suspension horizontales.

-t

L examinateur place une main  sous 1| abdomen de 1 'enfant =t
le gsouleve 1 on peut  ainsi apprécier les sssails de redressensnt

des extrémités, =t leur alignement progressif sur le trone.
- Epreuves de redressement.

Comportant la réaction glisobale anti-gravitairs 2u tronc st
des membres inférisurs & 1 appui plantaire et le redressenent o6
genagral spontane de la téte  lors du procubitus, avec dégagement

suceessift des deus bras. (69)
— Etudes des schémes de retcurnems=nt,

Les mouvements de rotation du corps sont  déclemchées par
I'examinateur, a partir duo décubitus dorsal ou du procubitus
entrainement par les membres inférieurs de la rotation de 1la
ceinture pelvienne puis réaction en chaine sur le #ronc, la
ceinture scapulaire, la téte, pormettant ainsi le ratournement.
(70)

D apres TRUSCELLT, le diagnostic d hémiplénie gerait
relativement facile guand 1l existe d'un seul coOté unes  Lrés
insuffisante reaction du  ftronc & la pesanteur, bien avant aue

l'asymeétrie de la motricité volontaire ne soit patente. (70

C) Reaction parachutiste ou raflexe de plongean.

Apparalt vers le ssptieéme mois. Clest un raflexe
d'aptitude statigque des memnbres supérieurs. L'enfant est  pousse
avaec vigueur lateralement , il porte, pouwr empécher sa chute, 1a

maln du coOte ou il tombe.
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La reaction parachutizts @5t d abord ahsente du cGte
hémiplégigue, puis =lls tend a apparaitre &5 la racine du  membre
atteint, restant cependant peu efficace en raison des anomalies

distales.

d} La station assise.

La station assise sans appui sst obtenue entre 7 a2t
7 mois. Une dtude réalisdés  sur  une série g'enftants atteints
d'hemiplégie congenitalse a montrs que dans &8 A odes  cas, ia

station zzsise &tait possible entre 7 et 9 mois. Dams 24 % de

i

i

cas, on note un retard plus ou moins important, les  trois—guard

de ces enfantz en retard ayant par  la  suite des problémes

intellectusia. {713

Un vretard dapparition de la station assize o ect cepsndant
aucunement spécitigus de 1 hémiplégie cérébrals infantiles.
@) Echelles de BAYLEY et M.A.I.
Certainsg auteurs 52 sont intéregsags plus

particuligérement aux hémiplégies leégeres =t modéréss qui  selon
EITCHEN et coll représenteraient 2/7 de 1l 'ensemble (3537, notant
alors  un  important retard dans  le diagnostic., Deux outils

d'évaluation ont &té proposés ot validss
- une échelle motrice et mentale, 1 '&#chelle de RAYLEY (35).

= une grille d’'évaluation des mouvements des enfants, le
M.A.I. (Movements Assessment of Infants), consistant en &5
items divisés en 4 catégories (tonus musculaire, treflexes

primaires, réactions automatiques, mouvements volontaires).

Résultats

- & l'age de 4 mois, 1 échelle de BAYLEY ot le M.A.I. sant
sensibles, en particuliier le M.Aa.I. gui est d une sutréme

—_

sensibilitée ( 2 fois pius que 1 echelle de BAYLEY) (35).

- & un an, l'échelle de BAYLEY est trés sensible.




il

Four le MualI., les differences les plus significatives ont
ete noitées pour les réschtions automatiques at  les mouvements

volontaires. La rcapacite de 1'snfant & centrepr = téte en

&
decubitus dorsal, 2%t la capaciteé & supporter un poids sur  les
#paules =01 décubritus vantral sont des parametreg neuro—
developpementaux  imgortants devant @tre recherches pour les

enfants presentant un risgue d hémiplégie cérébrale infantile.

47 Une méthode griginals : la recherehe de la réaction

lat&rale o abdduction (R.L.A).

Decrite par A, GRENIER (), la RulL.Aa.  est en géEngra
1

présente des les premiers  jours de vie, sinon =lle neub~&tpe
induite par 1 examinateur.
al Déaclenchement.

Elle ast obtenue par un redressement actit de ila té&te

sur wun cote du  corps, provoguée  par I examinatesur, mettant en

marche une réaction posturale de tout le corps s2 manifestant T
une séris de contractions actives qui vont parcourir la  totalite

de 1 'hémicorps jusgu’'a 1 extrémite des membres intérieurs,

L enfant esf maintenu en deécubitus latéral strict sur ume
table, sa t&te sans appui, le membre inférieur "du desszous®
maintenu en flexion, celul "du dessus" maintenu en extension.  La
téte joue le rOle de starter : pour faire apparaitre la R.L.A,.,

il Ffaut provoguer une sé&rie de redressements latéraux de la téte,

b) Développement de la réaction.

Les contractions en chaTne partent du couw, traversent
le tronc gui  s’'incurve latéralement, atteignent la ceinture
palvienne, descendent le long de la cuisse et de la jambe en
@xtension, se terminent dans le pied gui se place en  {lexion

dorsale et dirige sa pointe vers 1 examinatsur.

Une fois la position du membre inferieur bien assures, on

observe 1 abduction d2 hancha ;3 le membre tout emtier s elsve dJde




fagon  franche contre la pesanteur par la seule  forcs

abducteurs de la hanche sxaminée.

c) Frécautions.

— alignement des axes :
Il faut gque la cuisse soit en parfaite esxtension su
bassin, donc gue les axes du  membre et du brone =
parfaitement alignés {imaginer un ligne droite relian
pavillon de 1 orelille & la mallémle externe srn brave

le milieu de la face latérale de la hanche et du wY=Tetulll

— maintilen ou répaetition des mouvensnts de la téte -

Les mouvements latéraud de la t@ts doivent &tre FEE Lol
p

permansnts Jusqu’d ce gues  L'enfant arréts 1ls FEOTNSE
inéme, en fléchissant son menbre inférieur. I1 ne faut
de rotation du cou 3 le visags doit  rezter dans un
strictement fromtal.

La téte = reléve spontanément ou est relevés

I"examinateur, selon 1'3%ge de 1l 'enfant.

- Soutien du corps
e corps  doit &tre  tonigus =t frémir sans resse 3

cela, placer l'enfant a&au coin d'une table, teéte st

oo le
oisnt
+ l=
rsant

}

nas

nlan

par

nour

tronc

dirigés vers le vide, le point d'appui é&tant la hanche du

dessous.

=  Non participation des membres sup&riesurs :

L'enfant ne doit pas uwtiliser ses mains comme appui.

- Maintien en flexion du membre inférieur du dessous @

Cecl pouwr ne pas participer &4 la réaction motric

2 et

permettre d’ avamnenter les efforts de redressement du membre

Hamineé.

- Conditions générales de 1 examen i
Respect des canditions de vigilance, diges
température. Ne pas rendre 1'épreuve nociceptive. Dés

l'enfant lutte, il faut suspendre la manosuvre.

tian,

gue
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La Réaction l1atérale d'abduction
( d'aprés A. GRENIER ) ( 3 ).
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d} Conseils pratigques.

Cher les anfants de plus de & mois, la R.L.&. st preéparse
& partir de la position assise au bord de la table Jambss
pendantas, le corps est basculs sur le coOté 1 ' entant est
pivote en l'attirant vers soi pour gue ls corps soit dans

le vide.

Chez les anfants de moins de six meis, la R.L.A. se Rrepare
en position couchés. D'une main on  fléchit un  menbere
infarieuwr &b on étend 1 autre. Lautre main assure les

mouvemants de starter de la béte.

les doigts passsnt en pont au-dessus de 1 zils iliague =%
raempéchent pas 1 abduction de manche.
On pewt induire la R.L.A. par un apprentissage praalabls
¥  evelller et renforcer le redressement laiéral de 1sa
téte @t le redressement de la partie supérisure du

tronc {l'enfant £tant sur lg dos, enrouler la  bhanche
sur lantre cuisse et maintenir 17éguilibre sur  le
flanc, puis contre-balancer les oscillations de 1=

téte et du tronc).

*  renforcer la partie inférisure du tronc en exaprgant
urme traction douce sur  1'é&paule gquand la téte s est

déja &slevée.

Le nourrisson doit &tre disponible et se préter &
l'exécution des activités motrices imposées. I1 faut eviter

les effets de surprise provoguant sursauts ou cris.

Che:z le nouveau-né et le nourrisson de moins de trois mois,
les oscillatioms de la té&te créent urn facteur de
perturbation ; donc, entre les épreuves il faut veillse &
soutenir la t@te guand elle est sans appui, et la déeposer

Sans a-Coup.




) Indications.

La présence de la R.l.4. @st  un signe d2 normalite
neurcmdtrice, slors gque san absence ne peut &itre considardée comme
wn signe  pracoce  d'infirmité. Elle prand donc sa place dans

'ervamen newro—moteuwr des  trpois premiers mois, correspondant &

une laviéte de suspicion et a4 la transtormatior du pronostic (3).

) Hesuliats de la recherche de la R.lL.d — Signification
AL CREMIER a edamina 219 nourrissons suspects
d'infirmite motrice céréhralae (3)

- H.L.A&. préssnte @ 284

Les enfants ont &té fTous normaus par la suite.

—~  Ra.levf. abssnte s 35
* infirmes moteurs céarébraun : i8 idont =

hémiplégigues)

¥ non infirmes mobteurs cérébraux : 17 (6 dysplasies de

hanche, 4 hématomes sous-duraux, 7 causss inCoAnUeEs)

La preésence de la R.L.A. &limine le risgue d inTirmite motrice
cerebrale. Elle peut exister trés tot, dés les premisrs jours de
vie, sa mise en évidence permettant de faire un pronostic moteur
avant la fin du Zéme mois. Une R.L.A. absente ne permet Ras

daffirmer le diagnostic d'infirmit® motrice cérébrale.

Il - ETUDE CLINIQUE DE L’HEMIPLEGIE CEREBRALE INFANTILE A L'AGE
DE 9 MOIS.

1) Dognnées générales.

a: Frévalence.

La prévalence de | 'hémiplégie céraébrale infantile

apparait relativement stable dans 1le tenps, comme cela a &ta




suQueré par plusiseuwrs autours. BLENTING (717 a retrouve asu
BANEMARK une atiteinte de 4,41 %, enfants dans les annéss 1970,
DALE et STANLEY (71} en AUSTRALIE 0,23 %., UVEBRANT (71) en SUEDE
0,39 %. . Cette stabilité contraste avec la prévalence fluctuante

de la diplégie spastigus parmi les prematures.,

L'nemiplégie cérébrale infantile eost Pinfirmité motrice
merebrale la plus  souvent rencontrée chez les snfants A terme,
mais ne contribue par contre gue dans une relativemsnt +aible

mesure sux altérations neurnliogigues des enfants trés prématurés.

b)) Sex—-ratio.

La prépondérance de  1'atbeints des garcons est
raeconnues gpar la plubart  des auteurs, avec en  oubre une  asser

grande homngénglite dans Jeg proportions. Troizs exemples peEuvent

illustrer cetlte idemtite de point de vue.

- BDOUTIERES et coll

n
=

4 de garcons (31)

it

-  FELDHEAMP &t coll : 59 % de gargons (25)

- UVEBRANT <8 4L de gargons (71

(n

Aucune explication n'a &té donnee dans la littérature. La
vulnerabilité des garcons est preéesente tant pour les enfants nes

& terme que pour les prématurés.

<) Hémicorps atteint.

Sur ce point également il existe une concordance dans
les principales séries réalisees 1 l'hémiplégie droite est plus

frequente que 1 hémiplégie gauche,

-~ BOUTIERES ot coll

L
[

gd'hemiplégies droites (31)

— FELDEAMF ot coll z & %od'hémiplégies droltes (25

La

-  UVEBRA&NT ¢ 33 % d'hémiplégies droites (71}

g
i




1445 hemipleagiss cérébrales infantiles issuss de 1 addition ae
huit séries linportanites ont monitréd une atieinte duo cAte  deoit

dans 384 4 des cas.

Flusieurs hypothéses ont &té  avancées pour sxpliquer la plus

grande wvulnérabilite de 1 hémisphére gauche

~  Selon CHURCHILL (71} durant 1 accouchement, un hémisnhérs
cerebral serait plus  ftraumatisé gque 1 autre, 1l 'hamisphere
le plus lesé etant déterming par la position de la t&te o=
l'enfant. Ainsi, dans les positions oCcoipito-iliagues
droites, | hémisphére gauche serait le plus wvulnérable.
Cette hypothése sst contredite par les donméss de s séris
d UVEBRARNT ow les 2/3 des hémiplégioues droits et gauchss

e a s

sont nés en pesition ccoipito-iliague gowche (71,

—  Selon SESCHWIND {71, l"hémisphare geauche arriveraibt 2
maturite plus  tard gue L= droit, expligquant aimsi  une
vilnérabilite pius  longue et plus importante en  pariode

anténatale.

n

—  Selon UWEBRANT, 1 'hémisphére gauche ne possédes pas touiours

la vascularisation nécessaire pour assumar Ies importanis
phénoménes de maturation se preduisant lors du  troisiems
trimestre de la grossesss (71).

d) Age de découverie.

Mous avons deja evogué 1l extréms variabilite de 1 3ge

de decouverte de 1l 'affection, fonction de plusieurs &léments :
~ durse de 1 'intervalle libre
-~ attention portée par les parents & leur enfant
= Suivi médical régulier ou épisodique

- seéverite de 1 ' hémiplégie

-  preaedominance des signes au membre supérieur ou inféerieur.




Deux pa2riode prépondérantes sont retrouvées, dwant lesguelles
un nombore  important o 'hémiplégies cérébrales infantiles =onrt

diagnostioudes ;

- antre I 2t 46 mois, soit 1 dge de debut des mouvements =t ds

la préhension volontaires au membre supérisur

- entre 12 et 24 mois, soit 1 8ge de deébut de la marche.

La plupart des études réaligges montrent un =chéma similaicre.
Minsi LYONM (43) rapporte les premiers signes d "hémiplégis avant

1 dge de deux semaines dans 13 %  des cas, durant la premiére

annes avec une frégquence maximale sntre 4 et & mois dans 71 % des

Joey

cas, w@ntrs gt 2 ans dans 19 4 des cas.

a série de BOUTIERES et coll (311, le daficit moteur eof

i

w
fiz

S

s

Nt 1 apparition de la marche dans &7 7% des CAS, mais

3]

canstats av

3

la paralysie ne s’'est manifestée dans le premier mois de vie quz
oo

pour 2% des enfants. Fouar 21 % des enfants, 1 'hémiplegie

ot

5
constates au moment de la marche, 2t chez 12 % la constatation

est encotre plus tardive, aprés 1l acguisition de la marche.

Une autre série met 1 accent sur le délai impartant existant
entre constatation parentale et sollicitation d’un avis médical

ctonfirmant 1'authenticité de la pathologie :

= avant 7 mois, les parents ont constateé une anomalie dans =8
% des cas, un diagnostic médical est &tabli dans 17 %  des
Ccas.

— avant 10 mois S9% Loet 38 Y

“avant 4 ans & 95 % et 90 %

L dge moyen d’observation d une anomalie par les parents est
de % mois, celul du diagnostic medical 12 mois, soit un retard de

I omais (710,

L'importance de ces chiffres st d'un diagnostic préecoce est
manifeste en raison des beénéfices potentiszls d'un traitement

débute le plus tOt possible dars la vie de |l enfant.
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2} Exansn clinigus.

) Tonus et réflexes ostéotendinew .

1" hypertonie =st un 510N presgue constant. Elle eost
retrouvée dans 835 % des cas dans la série de GOUTIERES, 100
Z pour INGRAM, €9 % pour UVEBRANT {31, 7iy,

Ellie & presgus toujours les caracteres habituels des
contractures pyramidales, L hypertonie gpastbigue S&
manifeste donc lors de la mobilisation passive gui &tire un
muscle sous forme d une contraction rétlens guil = opposse &
l'efirement, £lle n'aspparait guapres  un certain angle de
course articulsire, augments BRVEC la vitesss de

L'etirement, est &lastigue (la sEgnent de membre reprend sa

K

L

position une fois abandonnéed (143 .

ia  szpasticite prédomine sur  les extenseurs  au  menbre
inferiswr, et sur las tléchisseurs et pronateurs au  membre
supérieur. L hémiplégie spastigua est  accompagnes o une
diminution de la force musculairs prédaminant ay
extramités  [portant sUE la dors=iflexion ciut nied,

i'extension du poignet, les mouvements +ins des doigts.

* 17 attitude du membre inférieur est une attitude en
extension, l2s cuisses sont =2n rotation interne =t
adduction, le pied devient plongeant prenant
attitude caractéristique en gguinisme avec un  wvarus
Plus ou moins marque . Lorsgue 1 'on essaie de réduire
L égquinisasme du pied en le mettant eon dorsiflexion
on observe une limitatiosn & un angle plus ou moins
important. Lorsque 1 'on reldSche 1= pied, on le voit
revenir en equin. Ceci est di au caractére elastique

de la contracturs.

*  l'attitude du membre supériewr sst  une attitude en
rotation interne,le coude est semi-flechi,le poing
est ferma et les doigts an flexion, le pouce etant en
adduction et opposition. Il =2riste whe pronation
permanente de 1l avant-bras et du paignet,et un  signe

tde la pronation avtomatigus. La pronation permanente




o A —
Fan

de 1l avant—-bras ne permet pas de saisir wn obiet
place au-dessus de lui anbrement gu'en le sutrplombant

inittialement : c'est le sigrne du surplomb. (4735

Tant au membr= supérieur qu’au membre inférisur, la spasticits
s accentue lors des mnouvements. Les troubles  duy tonus semblent

prédominer sur la paralysie

- sfAnomalias des réflexnss ostéo—tendinsux.
L exagédration des réflexes osteo-tendineux est tres
Tréquant du  cote atteint, tant au niveaw du  membre
supErieur  gue  du mambre inférieur.Son  incidence est

chiffree par BOUTIERES st ecoil {(31) & 87 constatations

d une exagération des réflexss ostép~tendineux sup g7

dpssizrs ouw cet &lément clinigue 2tait mentionne (09 s
Urne autre sdrie distingus 1 'exagération an meEmh e
sup@riewr, dans 71 %L dee cas, 2t au aembre inf&risur, dans

B4 % des cas (71). Le degre o exa gération des réflexes

ostéo-tendinsuy seratt variable au mambire inferieur

particulidrement pour le réflexe achilléen 1 exageration

du reftlexe rotulien serait retrouvee dans 97 % des Cas,
celle de 1 achillésn uniguement dans 75 7% des cas. Les
contractures tendineuses plu=s ou moins importantes
pourralent expliguer la diminution d amplitude de la
reponse

Il existe fréguemment un signe de Rossolimo @ la paercussion
de la face plantaire de la 2éme phalange déclenche une

fledion des orteils {13).

B) Réflexe cutané plantaire.

Bn signe de Babinski =8t trés souvent rencontre duo
chHte atteint.Une étude le retrouve dans 75 ¥ des cas, avec une
ambiguiteé dans 18 % des cas. Une seconde  retrouve wn signe de

e

Babingki dans 72 %  des cas, L8 Y d'ambiguite, et un refiexs

:

cutane plantaire en flexion dans & % des cas {71}

) Nerft crianiens.




L'existence d'une paralysis faciale de type caentral a
ete discutée. D apréas LYON (43) il n’existe habituellement pas d=
paralysie faciale ; & ! opposé certains auteurs font etat o une
atteinte dans 30 % des cas, GOUTIERES =t cnll (31 rebrouvant une
atteinte dans 15 % des obhservations mais soUulignant par ailleurs
gque ce chiffre est probablemsnt sous-—-estimé. Selon INGRAM, =1l1e

est presgue toujoure présente & 1 'état latent (719,

g} Signes neurologigues controlatéraus.

On observe parfois une diffusion controlatérale des
signes pyramidaus, la découverts la plus fréguents &tant une
hyperreflectivite oztéo—tendinsuse controlaterale, puis un  signe

de Babinski. Cas anomaliss  donnent Tien des chitTfres

HIS

contradictoires, 44 % des enfants prasentant ces siones dars une

-

[n

Stude (713, 10 % dams  une  auire  mals  aves  une probaclie

P

=

sous—evaluation (31). Elless spraisnt duess &4 un continuum 2n

ot

hémiplegie et dipleégie.

e! Byncinésies.

Comme dans le syndrome pyramidal de l"adulte, dag
syncinesies sont  trés souvent retrouveées @ elles peuvent &tre
globales {(exagération de 1 'hypertonie de tout um  membre o de
tout un hemicorps a4 1 ' occasion d un mouvement volontaire), ou de
coordination (la contraction vealontaire de certains groupes
muscutaires entraline la contraction involontaire de groupes
musculaires fonctionnellement synergiques : ainsi 1 ' &lévation de
1'épauvle entraine che: 1 'hémiplégigue un mouvement invalontaire

de flexion de 1 avant-bras sur le bras.

)} Troubles de la somatognosiae.

Entre O et 12 mois, 1 enfant ne se sert pratigusmn=ant
pas de son menbre supé@&rieur atteint, non par paﬁalysie gui reste
souvent incompléte ou par spasticité parfois aodérée mais par
veritable ignorance du membrg, donc une asonatognosie. Entre 12
et 18 mois, il prendra conscience de son membre paralyse, et s'en

servira comme appoint, ce de maniere pfficace.
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5) Dystonie ot mouvements anocrmaux.

Des mouvements involontaires e tvpe chorgigus et
surtout athétosigques, ginsi guw'une dystonie “"extrapyramidalg”
sont notés cne: 20 % des enfants par GOUTIERES et coll, 21 % par
UWWEBRANT, 25 % par INGRAM (31, 71}, Ces aromalies pourralent
s'accroitre d'année en annés. La dystonie sst surtout visible aun
miveaw de la main, réalisant une nyperextansion des premiéres
phalanges, une flexion du poucse, une laxite extradme des doigts.

Les mouvements de type athétosigue sont fréguents au niveau de

L'extramiteé supérisure.

fCe mé&lange d'atteinte pyramidale @l "extrapyramidale?
determnins, lors de la prétension, une attituds caractéristigue de

la main avec les doigiz treés ecartds et on exbtension.

La mise en évicdence o une dystonis o=t par 1z suite d uns-
extréme  importance  lorsgue une intervention chirurgicale au
niveau de la main est envisagee : elle expligquerait & lle s=sesuls
L gchec d'un allongement tendinsux ou d une Cransposition, =t
entrainerait une inversion d’attitude en réalisant une extension

du poignet et des doigts. (12)

hl Troubles praxigquss.

Une apraxie se renconire parfois, avec ocubli du geste
du chHteé lesé. Cette apraxie peut @tre de tous types mais ells st
essentiel lement motrice, avec maladresse constructionnelle ot
troubles de 1 assemblage mais dans certains cas, elle peut
egalement &tre idéatoire avec absence de  la repraésentation

mentale d'un objet, ou méme idéo—-motrice.

i) Troubles de la sensibilité.

Les sensibilitées tactile, thermoalgesique,
vibratoire, et la position des segments de membre dans 1l "espace

.y

sont normales dans plus de 90 ¥ des cas.

La stersognosie {(reconnaissance de la forme des objets), la

graphesthesie (capacité didentifier sans contrdle de la vus des
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lettres ou des chiffres traces sur les  téguments)d, 1

1]

digcrimination tactile simultanée de deux points  lors dun
stimuliation par deux épingles seraient zlbérdss chezr presgue SO %

des enfants.

Une asterfognosie complate (non reconnaissance de la form= des
ohiets) est retrouvee dans 20 % des cas.
Les enfants nés & terme semblsraisnt plus séevéremant touchss

gue les enfants nés prématurdment.

i? Troubles trophiques.

Les troubles trophigques représentent un des 2.léments
clinmigues singuliers de L'hemiplégie cérébrale infantile. En
raiscn de 1 accentuation de  la symptomatologis  au  cours des
années, ils seront décrits de maniére détaillée dans le chapitre

consacre 4 1 'évolution de 1 entant.,

lLes troubles trophigues portent a la fois sur  les pairties
molles et le squelette. lis entrainent un raccourcisssment ou une
atrophie des membres, une hypoplasie de la main ou du pied, ils

sont particuliérement bien visibles a la comparalson des ongless.

Retrouves dans 7 & %6 % des nbservations selon les avteurs,
ils sont consideérés comme un exeellsnt moyen de2 dépistage des

hemiplégies frustes (7i, Z1).
) Troubles visuels,

Deux types d anomalies sont mises en évidence :

— une hemianopsie latérale homonyms cliniquement ped genante

pour l'enfant.

- des btroubles visuels divers dont un strabisme, ACCOMpagnes

3 e

de diminution d'acuité visuelle rebtrouvées cher savieroen 20 7

des enfants. I1 est 4 noter que lezs enfants présentant  une

hydrocéphalie presentent fréquemment des troubles visusls,

Comptbe tenu du  rapport anatomigue etroit entre radiations

optigques et ventricules lateraux, en particolier avee la  copfe




nombre de cas
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spasticité

103 troubles trophiques

flex |8

douteux
extension

\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\h27 plantaire

réflexes ostéotendineux

\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\V 97 exagérés

'28 réflexe cutané

38 +troubles visuels

37 +troubles sensitifs

33 troubles du langage

28 paralysie faciale

23 dystonie

18 signes controlatéraux

16 mouvements anomaux choréo-athétosiques

Symptomatologie des hémiplégies cérébrales infantiles

Série de '185 dossiers ,GOUTIERES et coll (31)

L'absence du caractére £tudi@ n’étant pas préciseée dans tous
les dossiers, lorsgue 17on connait le nombre de dossiers dans
lesquels le signe &tudié a e&t& recherché, il est indiqué par la

aolonne inféricurs,
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temporale, il =zemble Plausible que les voies optigues nuiss
2itre léséms dans P'hémiplégis cérébrale infantile prégentant

e plan anatomigus des lésione Eriventriculaires.

1y Troubles auditifs,

Il existe un nombre restreint de ztatistiques sur

—3

sujet. Une &tude mentionne 7 % ad troubles awditifs ches

w

217k

=180

res

enfants hémiplégiques nes & terme @t 13 W chex lss  enfants
hemiplégigues nés préematurémsnt. LCe serait chez les preEmatu
que la perte auditive seorait la plus importante.

m) Troubles vasomstours,

s

Des troubles vasomotaurs & type de cyvanose ou
modification de la température Cutange sont  pretrouvés dams

tiers des cas. En realité, la proportion dindividus atteints

siirement plus importante. Ces troubles s aggraveraient de maniérs

importante en hiver.

Flus tard, ces enfants décrivent leur main comme &tant  Froi
ou décolorés, un enfant ayant mame remarqué gu’il Scrivait b
en été et mal en hiver. e
n) Signes divers, e e

— des signes cérébelleun & type d'ataxie, de tremblement,

de dysmétrie sont vus dans 5 % des Cas.

oLt

— des lésions nerveuses périphérigues sont rarement ohservées

(2 Z des cas), les e@tiologies etant multiples.

— la description clinigue s '@&tant placee arbitrairement
l'%ge de 9 mois, nous n’evoguerons pas dang oe chapi
L7dge d'apparition de la marche st les trounles associ
ni la pathologie du langsge. Ces deux poirts cssenti
seront traités dans le chapilre consacre a l"avotution

1 affection.,

EY
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Zy Formes clinicues.,

a) En fonction de la sévérites de P'atteinte mobrice.

Hemiplegie fruste ou légérs.

Elle serait refrouvés dans 7 a 25 % des cas zelon les

==

auteurs. Elle n'induit Aaucune  géns  fonctionnelle, S
1'exception d'une inversion de ia dominante manuells, =2t ne
se traddit denc gue par  des ancmalies & 1 examen

neurclagique

¥ heéemiatrophie {(las troublss  trophigues =ont un
gxcellent moven de diagnostic de cette formns

climnigqua.)

*  troubles do tonus unilatéraux, spasticite tres

modearégs ou absente.
*  t@te prenant une attitude inclinde.

¥ absence de diminution notable de force musculaire,

mais hyperextensibilité musculairs,
* ewrageration des réflexes osteo—terndineus.
* signe de RBabinski.

# chez l’enfant ayant acquis la marche il Yooa une
impossibiliiteé & secuter un saut & cloche-pied =%
dans 1'hypothése d'une spasticite modarée, on obsesrve
lorsque 1 enfant coury, une tendance & la flexion de

1 avant-bras,.

Hémiplégie movennes ou modéréa,

Elle zeraibt retrouveée dans &4 & 70 4 des cas. Cette tres
forte proportion expligue 18 fait gque parmi  tountes les
infirmites motrices ceérsbrales, L 'nemiplégie cerebrale
infantile est considérde comme la moins grave.

Elle comporte les caractéres cliniques mentionnes dans

1'examen neuwrologique de 1l 'enfant de 9 mois, et se Lraduit
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par une gen2 fonctionnelle modarees dans La marchs 2t les

activités quotidiennes.

- Hémiplégie sévare.
Elle représenterait 13 & 19 % des hemiplegises congénitales.
Une forme seévére serait plus le fait des enfants nes &
terme gque des prématurés,
Elle entraline un trouble important de la marches et une g&ne

conglderable dans 1'utilisation du memberes supSrisnr,

by en fonction du membre principalement atieint (forme
i

cpographique} .

- Atteinte préférentielle du membre supsrisur.

8

bne notion clinigue classigue dans I'hemiplagie cérebr

o

[}

infantile est 1l atteinte plus  fréguente du membrs superisur, 2%
sa severiteé un pew plus importante. GOUTIFRES et coll  retrouvent
ure atteints préedominante au membre superisuas dans la moitie des
cas, cette atteinte serait sévéers dans 14 % dese observations.

(31)

L'atteint préferentielle du membre supérieur se rencontes

plus souvent chez: les enfants nés & terme.

En regle générale, 1'8ge du diasgnostic est plus précoce guie

dams les formes od prédomine 1'atteinte au membre infériour.

— Atteinte préférentielle du membre infériesur.

Une certaine discordance de point de vue existe vis a vis de
la préadominance de 1 'atteinte au membre inférieur 1 rare d’apres
LYON (4Z), preésente chez un enfant sur cing pour BOUTIERES et
coll (Z1), retrouvée chez plus de 40 % des enfants selon UVERRANT
(71} pour qui une deéependance significative existe entre ggm

gestabionn2l a la naissance et membre hémiplégique “dominant”.

L atteinte du membre inférisur serait sévere dans 13 % des CAaSs.,

Le diagnostic se fera en genéral auw moment de la marche.
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- Enfin dans 1% A& 2% Y% des cas, i'atteinte est similaire au

membre sup&risur £t au membrs inférisur.

c) L'hémiplégie athétosigue.

L'hémiplégis athatosigue ou hemiathétoze =5t

nettement moins fréquents que 1'hemiplégie spastique, mais o111

B

s&  rajoute souvant & z#lle. C'est dans cesg Memiplegies

athetosigues gue Ll 'eon trouve souvent 1 Taspect de choréo—-athstoss.

Les mouvements athetosiouss  sont involontaires, aryihmiques,

de faible amplitude ot lants (compards aux reptations des

[
il

ntacules de poulps). Ils  sont  atténués su  repos conplet,
Exageras =i position debout, lors dy maintion d unre attitude, =)
mouvements volontaires, d'une émobion. [ls prédoninent aun miveauy
cies dmigts*iflexiomﬁ, extensions, abductions, adductions donmant

un aspect en patite dd'ole ou  en trépied) =t au niveaw de ia Face

(faciés changeant, mimigues, langue agitee de mouvements). (1)

Il s'associe des troubles du tonus

il
ot
N
]
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u]
bl
U

= d'une part une hypertonis intermititente intense

—

1

m

douliourevsa, appelés  auzmsi  spasmes athétosiques

caractére labile permet de le distinguer de la spasticite)

= d'autre part une bypotonie de fond trés importante, surtousg

au repos.

- on note enfin des syncinésies d imitation homolatérales,

L athétose serait considérée comme l'expression d une motiliteé
fondamentale intégrée au niveau mésencephalique @2t soustraite au

contrdle normalensnt exerce sur elles pat le t&lencephale. (13

Dans 1 'hemiplegie rcongénitale 1 athetose domine aus mamnhres
sup@rieurs et la spasticité n'est souvent rencontréee Ciut T A
membres 1nferisurs. 1 faut s attacher, a | examen neurologigus,
a  rechercher des signes mis sur le compts d une létsion

pyramidale.
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DIAGNOSTIC LESIONNEL

Les examens paracliniques essentiels dans 1 '&tabl
‘du ‘diagnostic lésiannel sont avant 1 '3ge d2 un an L &chographie
transfontanellaire et & tous dges la tomodensitom@tris cérébrale.
Il est envisageable que dans un  tout proche avenir, 1 imageris
par résonance magnétigue apportz des &léments supplémentaires
affinant le diagnostic. PNous allons  done svaguar oz brois
1

w3

techriogues d'imanerie apréas avoie rapidemsnt Cit

1T
H]
0

constatees sur la radiographie standard du crine.

Frendra enfin place dams ce chapitre 1 'ftude des  anomalis

il

electroencéphalographigues qui fournissent plus de renselgrnensnits
evolutifs gue topographigues tdang l ' hémiplégie cersbhrals

infantile,.

I - RADIOGRAPHIE STANDARD DU CRANE.

Sen intérét diagnostique semble actuellement trés limite.
Selon GOUTIERES et coll (31), L7image est normale dans deux tiers

des cas, elle est anormale dans un tiers des cas.

1) fGnomalies chservées,

—  osignes osseud datrophie unilatérale du crine

*  endocrdEns lisse, dépourva dimpressions drgitiformes

¥ epaississement du diploé

*  surélévation du  rocher ou de la petite aile du

sphernoide
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= parfois soufflure pariéto-occipital
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2 Goge danparitbion.

Hge d’apparition de ces signes sst de deux ans auw moins

1
dang 30 % des cas.

- les dges extrémes sont eriviron 7 mois et 10 ans

:
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— 1'3ge moven o' apparition ost

[T - L'ECHOGRAPHIE TRANSFONTANELLAIRE (E.T.F.).
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La fTontanslile antarigura 25t une bonne Tendtre
acoustigue permeitant 1 '&tude des anomslies intracriniennss oo
nourrisson =] Il "orientation d eventuel lesg explorations
supplémentaires (1%). L'ETF est fiable et sans risques. La taille
de la fontanslle constitue la principale limite & 1la pratigue de
cet examen, la fenétre acoustigque devart mesurer au minimum  un
centimetre de large. Ainsi, il est rare de pouvoir pratiguer une

exploration apres 1 'd8ge d’'um an.

La durde de 1 examen est bréeve, dix minutes environ, le
nourrisson est @n position couchée, ou assis dans un baby-relax.
La tete est maintenue par un aide, avcune  seéedation n'&tant
nécessaire. La sonde peut @tre introduite par les orifices de

1'enceinte chauffée chexr le prémature.

Des coupes dans les plans frontaux, frontaux-obliques ou

sagittaun, et sagittaur—obliques sont ~éalisées.

~y

Z2) Echo—-anatomie.

Le parenchyme cerebral eslt e structure minte,
faiblement &chogene, mais parcouru par  des  lignes échogenes

representant les sillons des circonvolutions cérebrales.
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- coupes frontales.

*  les ventricules latéraux sont &tudigs o avant  en
arrieére : cornes frontales, corps vensriculaires pLis
region des carrefours avec ! image eschogéne allongee

des plexus choroides.

#*  au dessus on voit la ligrne de flexion constitues pat-

la face supérieure du corps calleux.

*# le Troisiéme veniricule est vu sous forme d'un &troit
triangle allongée, les thalamus Formant deux images
arrondies hypoéchagenes de part et dauwtrs =)

Ltroisiémse venitriculs,.

#*  la tente du cervelst ==t une image echoagéne  @n W

rEnvarsi,

¥ mue las Coupes antérieures, Ia S 1 SEUHFS

chogéne de .la

[

interhémizspherigue est ure mince ligne

Tontanelle au corps calleusx.

RN

#  la scissure de Sylvius prend la forme d'un ¥ couche
horizontalement dont le pied rejoint la convexite du

cervead.

* les circonvolutions hémisphérigues sont situses de
part et d’autre de la scissure interhémisphérigue,

syméetriguement.
— coupes sagittales.

#* de haut en bas, on voit le corps calleux, le sillon
pEricalleus, la circonvolution péricalleuse 3 il
2xiste une digposition concentrigue en croissant, A
concavites inférisure au-—dessus i troisieme

ventricule qui les cenbre.

¥ le guatriéme veniricule sst situé entre le  trone
carebral en  avant, et l'image hyperechogens du

cervaelet en arrigre.




* La lumigre des ventricules latéraus ==t vus am coupes

obligue.

2) Les lésions ischémigues—anoxigues.

&) inté&ret =t limites.

- 1'E7F apporte une contribution trés-  ubile dans le

diagnostic de nombreus aspects lésionnels.

- il existe un certain nombre de limites (I7) 3

* par la complexité st la multiplicits des amomalies.

L'hypaxie esgt responsable o ‘une necrose asurcnals  ou

d'un aspact marbré des novaur de ls base ( le status
marmoratus) .-
Liischémie gst & 1 'origine d'sntites lesionnelles
varides 3
- la leucomalacie periventriculaiere {par
phénomaénes compressifs des hemiasphéres
cerabraux ocedématias),
-~ la parencéphalie,
— l’encéphalomalacie multikystique,
— 1l'hydranencéphalie (par nécrose céréhrale).
#  par la diversiteé topographidgue des l&sions
* par la connaissance du dossier clinique, 1 dge

gestationnel &tant le point de repére fondamental.

b La leuvcomalacie périventriculaire.

Cette lésion ischémigque du cerveau neonatal survenant
e fagorn prédominante chesz: le prémature ayant présents une
detresse respiratoire et/ ou cardiague, est caracisrisdée par  une
necrose  de la substance blanche périventriculaire dans les

regions adiacentes aux angles externes des ventricules laterausx.
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£lle entraine parfois des séquelles motrices de tvoe

hemiplégigue.

l'examen précoce met le plus souvent en évidence dms zones
hyparschogénes periventriculaires,mais dans certains CES,
1’

ETF n apporte qu’'une image de sequelles (A7),
- elements du diagnostic positif :
- % foyers hyperéchogénes périventriculaires précoces

*  apparition d'images lésionmelles liguidiennses enters
le premier 2t le deuniéme mois {cavitations
anéchogénes arrondies, & contours egulisrs
bilatégrales &t symétrigques sans communication avec
les caviteés ventriculaires).

*  wmituation & 17angle sxterne dez ventrirules lateranus,

gqui peuvent &tre secomdsirement dilates car perte de

substance blanche.

I}
o

*  ces cavites porencéphaligues peuvent se collaber

iz
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gigparal

it

Un examen normal chez un  nouveau—ne asphyxigque ne doit pas

innocenter le cerveau, d’'of une surveillance indispensable au

cours des trois premiers mois de vie.

C) Les lésions ischémigues cérébrales diffuses.

- lésions ischamigues pures et S2tendues.

* un ramollissement massit entraine une modification de
1 échostructure parenchymateuse, heétérogane,

associant Toyers trés denses et zones Mypoéchogenas.

* a distance, o retrouve  des  images atrophiantes

18
i

q

associant réduction de volume de Ll hemisphsira lé&s

dilatation importante du ventricule aver disparition
des 51l lons cErdbraus, prasence de Cavités

porencaEphal igues.




lésions ischemo-hémorragigues étenduss.

Trois critérss

*  PFositif s foyars hyperschogénes traduisant la
composante hé&morragigque souvens @tendus, entourss

d'images d 'échostructure differsentea (ischamie).

*  NMNeagatif absence de tout  fover hémorragigue
hyperéchogane EAN] niveaw des reEglons

sOUs—Spsndymal res.,

* lLocalisation tous les fovers hyparéchogdnes
initiaunr =e situent en dehors des Iones o0 siége  la
matrice germinale.

L surveillances régul iere mon L L'apparition
constante de cavités poerencéphal iques de ia substanrcs
blanche et du cortex gui reproduisent fidalement Les

foyers ischaénigues inifizcs.

i'encéphalonalacie multilkystigue des jumeaux.

Chez les jumesun monozygotbtes, aon observe parfois un Jumesau
mort macard, et cher le vivant, des lécions necrotigues au
niveau de la plus grande partie des heémisphéres. Cetie
pathologie ndcessite une surveillance echographigue plus
serree de la grossesse, pour dépister le plus tdt possible
la mort foetale, et provoguer plus précocement =i cela  eost

necessaire, 1 accouchement du jumean survivant.

d) Accidents hemorragigues.

1'hemorragie peut rester isolée au sein  de la matrice
germinale (hémorragie sous-é@pendymaire). L'ETF  donne une
image hyperéchogéne au niveauw de la téte et du corps  du
noyau caudeé, sous le plancher des cornes frontales des
ventricules latéraux., En quelgues semaines, apparait  une
image en cocarde aveco un centre  hypergchogéne, £10E L

disparaltra par la suite.

l'hémorragie sous—épendymaira Reut s’'étendre au  parenchyme

cerebral voisin, 1 ischémie qui 1l accompagne habituellement




Taisant le itk de 1 "hématome intra-parenchymateux
{(ramollissement hnémorragigue). L' hématome realiss une plage
d's2chostructure anormale, ftortement echogane, &n haut =t en
dehors des venitricules latéraux. - L évolution se fait wvers
la nécrose =t 1'apparition d'ure cavite porencephaligue

résiduslle.

— 1 'hémorragie sous-épendymaire initiale peut = 'atendre vers
les cavites ventriculaires, sntrainant une hemorragie

intra-ventriculaire qui va cailleter.
*  les caillots récsnts ont une forte echogénicite.

# e calilot sanguin devient an 10—15 Jjours
nypoéchogéns en  son centre, fortement &chogens =n
péripherie, puis il Finit par ze désagraqew, laissant
place & guelgues résidus  Echoadéness  en pasition

1

déclive dans les cornegs geccipita

rl
1l
n

L hydrocephalie résiduelle est  =zouvent le terme  de

hemorragies ventriculaires,

Les auteurs proposent wne ETF tous les trois jours quand  ta
pramiere est anormale. La survenue de  lésions ploas  tardives
incite certains & répéter 1°ETF & J5 et J10 lorsque le premier

ramen est  normal. Feut—-&tre faudrait—il poursuivre cette

i

surveillance, m@me en | absence de signecs d'a e2l. (22
L] =]

e} Hématome sous-—-dural.,

Echogene an  début, il devient vite transonare et
apparalt sous forme d'une image anéchogéne triangulaire ecartant
les berges de la scissure interhemisphérigue, s’'etendant scus ix

parcl osseuse.

Il nest alors guare possible de différencier uwun henatoma
soug—dural d'un gmpyeme ou dun hydrome sous-dural, Un  peut
sevlement parler de collection sous—-durale ot le contexte

clinigue oriente vers 1 une ou 1 autre cause (11).




B P -

Cet epanchement, s°il est modérsa, est visible scous forme dun

@glargissement et dun deédoublemsnt en Y de la scissure

interhémispharigue, indiguant une collection sous pression.

) La dilatabtion ventriculaire.

Elle e=t recherchoée lors de 1l 'evolubion @ une

h&morragie intracriEnisnne.

Au debut, elle se traduit par une perte de la concavite de  la
patral inférisure des cornes Trontales, 2t par une augmentation de
tailile des carrefours.

Tant que la fontanelles reste ouverte, 1l échographie permet la
surveillance de ces malades, =2t par la suite, de viswaliser les

malpositions de la valve =% les ventriculites (197,

g) Les maliormations.
- l'agénésis du corps calleus

* dans 1l agénésie complate les ventricules latéraus
sont  Zcarites, parallaeles, les carrefours sont
dilates, le troisiéme ventricule est globuleur et en
position trop haute. Surtout le corps calleuxr n'est
pas visible sur la coupe sagittale mediane, et les
sillons de la face interne des hemisphéres nont pas
lewr disposition concentrigue habituelle, mais une

disposition radiége.

# la disposition anormale des sillons céréabraus ecst

parfois le seul signe d une agenédsie partielle.
—  la sténeose de 1 ' agusduc

* elle =gt responsable d'une dilataticon majeure  du
troisieme venbtricule et des wventricules lateraux.
Eile peut—&tre congeénitale. Mais, parfols, Ia
décopuverte de catllots séguelles d hémorragie, ow de
talcifications peériventriculaires permet d'evoguer

une stenose acqguise.




Ancune  des pathologies décrites ci-dessus  sauf peui-a&trs
lagenesie du  corps calleux n'est specifigue diune hémiplégie
cerebrale 1nfantile. Mais leur découverte doit déboucher sur  wne
survailllancs renforcses, 2t entre  auitres sur 1 évoocation de e

diagnostic lors de 1 apparition de s@queliss motrices.

il - LA TOMODENSITOMETRIE CEREBRALE (T.D.M.).

HE

17 GeEperalites.

Cot oxamen est actueliement I axamen  de refaErence
permettant d'affiner lg diagrostic lésionnel =t de preECisaer

mertaines 2tiologies.

Il est en regle géngrale réalisé dans les conditions stamdard

11

par des coupes horizontalezs de 9-10 millimatres &' epaissaur, ie

2lus souvent sans injection de produit de contraste (307
k-

Nous allions suChessivement  @voguar les classifications

proposses, le rasultat des studes réalisges, les correlations

— 0

entre données tomodensitométriques et clinigues, les limites =t

perspectives de cette technique.

2 Clagsification.

a) Groupe 1

Ce groupe est commun & la totalited des auteurs, 1l

englobe 1 'ensemble des TDM normales,

b} Groupe 2

Il existe eégalemsnt une grande homogensite dans  les
classifications ¢ l2 groupe Z comprend les TDM meontrant une 1mags
de dilatation wventriculaire unilatérale du ventricule lateral,

torjours controlatérale a 1 ' heéemiplégie.




Une nuance existe cependant : CLAEYS &t coll (13), EOTLAREE et
zoll (8] inclﬁent dans leur  groupe 2 les dilatations
ventriculaires avec ouw sans déformation ventriculaire, alors gus
dans leur groupe I {appelé dans  leur Stude grade 23, COHEN =t
DUFFRER (18} classent les TDM avec dilatation ventriculaire
unilatérale, mais sans modification des contours vantriculaires

et des stroctures adjacentes (appele grade I si moditication).
Est prize en compts par tous les auteurs une dilatation
globale ou partislle du ventricule latésal,
) Groupe 3

Ce groupe est d'ane  part tres hetarogenes. ad’avtra
art il a  donneé limn & de= nombreuses differences c=
P

classification selon les auteurs.

b
o
i}
n
™
=
51}
i
[
L
m

—~  EOTLAREE (Z8) limite son groupe 3 aux TDM

"cavité" cortico-sous—corticale.

—  UVEBRANT (71) utilise la méme classification, mais adjoint

un groupe de lésions inclassables incluant @
* hydrocéphalie
¥ calcifications
*  hémiatrophis
* pathologie bilatérale
* malformations @videntes.

- CLAEYS et coll {15) et GOTTRAND et coll (303 intitulent
leur groupe 3 autres lésions (lésions corticales et/ou
sous—-corticales). Ce groupe est treées REterogéne guant a la
localization et la taille de la lésion principale.,

Flusieurs sous-groupes ont &té isolés
*  CLAEYS &t coll (159 @

-~ lesions ischémigues focalisess,




—  kyste porencéphaligue,
- déformation ventriculaire st hydrocephalie,
- divers,
*  (BUOTTRAMD et coll (30)
— hypodensite systématisse,
—  porencéphalie,
=  diwvars.

COHEN et DUFFNER (18) utilisent une classification en 4
grades de severité croissants (grade I a Dy, les grades 1 =%
N

< correEspondant awd groupes 1 et 2 mentionnes plus haut)

¥ grade 3 hypodensite unilatérale dans la region do

11

centire ssmi-ovale, généralement accompagnés d'une

deformation du contour ventriculaire.

* grade 4 : hypodensité & la péripharie du mortex,

souvent an région frontotemporoparistale.,

¥ grade 5 : hypodensiteé s'@2tendant de la surfare de
1l "hémisphere cardébral au venitricules sous—jacent

{(hypodensite systéematisée en géneéral).

*

grade & 1 abtrophie ceérébrale unilatérale.

Z) Resultats-mécanismes envisages

En fonction des differentes etudes et des
classifications multiples nous ferons fTigurer ces résuliats =ous

forme de tableau compare.




_9(:1_.

FE OSF EY S8 NN S3 AN B M4 AR BB WR K6 WA A® &y ue

LI T I T T ™

RO RS & ER MR UR S% S UR G WM AN FN T RN AT EE AR N wE g4

: TOMODENSITOMETRTIE :

H : Dilatation : H

Etude : Normal @ Ventriculaire AUTRES :

s t Unilatérale 5

EOTLAREK 7 Az S50 % : 4% 4 - cavite corticale ou H
et call (38): : s sous—garticale, O
(1981) H H : :
n=40 : : : :
COHEN et 1 14 4 s 23 % i 54 L - hypodensité région du
DUFFNER(18) : : 5 centre semi-ovale 10 % :
(19811 : H : - hypodensite en peri- :
n=52 : : : pherie du cortex..11 % :

: H : - hypodensite systema— :

: : : tisee (de la surface deo:

: H : 1l " hémisphere au ventri-:

H : : cule spus—jacent) .35 % :

: H : - atrophie cersbrale H

: : : unilatérale.siace..8 % :

CLAEYS et : i1 4 = 24 % ! 63 4 -~ lésions ischemiques :
coll (15) : : focalisées. e .18 % :
(19835 : : : - kyste porencépha-— :
=37 : : 2 ligue.iieneirrennas 5 % =

: H : - déeformation ventri- :

: H : ctulaire et hydroce- H

: H : phalie.ieeer s 18 % &

s H t ~ QivErS.iciaunrreana22 %

GOTTRAND S 4 s 43 % : 9% 4 - hypodensité systéma- :
et coll(30): : H LlSEee i icrrsrannnc24 % ¢
(1984} H H H - porencéphalie.....19 % :
n=21 : H : ~ diIvVEIFS.siannsseenee 9 % 1
UVEBRANT 25 4 s Ia Y : 3P 4 - caviteé corticale ou :
et coll(71): : ] sous—corticale....20 % :
(1988) : : H = diIVEPS. i eenseensaai8 %
n=10%9 : : :




a} Données générales.

La TDM céreébrale a deéemontré gu'elle etait une méthode
atraumatique et efficace d’ ' évaluation des anomalies
morphologigues de 1 infirmité motrice cerebrale. Les sasnfants
porteurs d'une hémiplégie cérébrale infantile ont &te considéres
comme les plus importants pourvoyeurs d’ anomalies
tomodensitométrigues. La TBM  confirme donc le diagnostic
d 'hémiplégie cérébrale infantile. La deécouverte la plus frappante
est la trés grande variété de lésions constatées, tant en ce qui
concerne le cote atteint, gue la lecalisation dans 1l "hemisphére
et le type de lésieon cérébrale, suggérant 1la multiplicite des
mecanismes étiopathogeéniques (71). La TDM est supérieure &
l'électroencéphalogramme pour déterminer le cété de la lésion

ceérebrale principale. Une corrélation positive entre image

tomodensitométrique et hemicorps atteint est retrouvee dans 90 %
des cas, les 10 % restant representant les cas o la TDM eet
rnormale.

La dilatation ventriculaire unilatérale est l1"image la plus
fréguemment rencontrée, associee ou non a des lesions
periventriculaires (15). Viennent ensuite les - hypodensiteés

systématiseées (cavité corticale et/ou sous-corticale).

Certains auteurs consideérent gue la taille des images est
corrélée de maniére relative & 1 intensite du deficit moteur ot
de l'atteinte intellectuelle (18), d'autres consideérent qu’il
n‘existe aucune corrélation préecise entre sévérite ou topographie
du deficit moteur et localisation ou etendue de la lésion (4467 .
Malgreé tout, une grande majorité considérent les découvertes
tomodensitométriques corrélées a la severite de l'hewiplégie, au
développement de phénomenes convulsifs, et & un retard mental

(15, 18, T4, I8, 71y,
Les correlations avec 1l 'etiologie et la periade de survenue de
la lésion paraissent moins evidentes (15, 18, 38».
b) Groupe 1 ¢ TDM normales.

Environ un entant sur diw.




Les lésions seraient soit trop petites pour étre visibles, ou
s& situeraient dans des zones difficiles & visualiser, par
exemple le tronc cérébral. Seule une altération isclée des fibres

motrices serait en cause (71).
c) Groupe Z : dilatation ventriculaire unilatérale avec
ou sans deformation du contour ventriculaire.

Ce groupe est l& plus homogene et le plus frequemment

rencontreée,

- La dilatation ventriculaire unilatérale =ans leésion
periventriculaire associée est considérées comme ume
anomalie de 1l'enfant neé & terme, Elle reprecenterailt une

pathologie de la région sous—&pendymaire des ventricules
lateraux, ol est présente la zone germinale. Celle-ci
serait vulnérable, principalement entre 26 et %4 semaines
de gestation. La dilatation ventriculaire unilatérals
serait donc une lésion "dge ou maturité dependante". (71).

Dans certains cas elle predominerait a la partie
antérieure, moyenne, ou posterieure, du ventricule latéral.

Seules les fibres motrices seraient alors léssaes.

- La dilatation wventriculaire unilatérale accompagnee de
daformation dut contour ventriculaire est appeleég
leucomalacie périventriculaire.

Cette pathologie se  prodult principalement chexz le
prématurea. Dans la lttterature, 1 aspect
tomodensitometrique des leucomalacies periventriculaires
associe augmentation de volume du  ventricule lateral,
aspect irregulier des parois ventriculaires, cavites

periventriculaires résiduelles. (55)

Des degrés mineurs at plus importants de leucomalacie
periventriculaire pourraient se rencontrer, expliquant alors

certaines différences clinigues (leucomalacie wnilaterale).




d) Groupe 3.

Ce groupe est trés hatérogene duant A la
localisation, au cHté de la lésion principale, & la pathologie

associee, aux découvertes clinmiques.

— LlLesions ischémiques focalisges.

Elles correspondent & un territoire vasculaire, la plupart
du temps celui de 1'artére cearébrale moyenne, rarement de
17artére cérebrale postérieure. Une déformation ou une
dilatation homolatérales du systéme vantriculaire, ainsi
gu'un deplacement de la ligne meédiane du méme coOLée peuvent
&étre associgs (15),.

Il se produit donc probablement des phénoménes de thrombose
des arteres cérébrales moyennes ou postérisures. Cette
atteinte artérielle préférentielle identigue & calle
observeée cher 1'adulte, suggére la survenue prénatale
tardive ou périnataré de ces phénoménes, lorsque des
"schémas vasculaires cérébraux adultes" sont etablis (15).
Des meécanismes de spasmes ou compress:i:ons peErinatawy
seraient également suspectés (18).,

On note une Cnrrélation. anatomique et clinigque
(topographie du déficit moteur et sensitif) lors de

thrombose de 1l artere cérébrale moyenne.

- Porencéphalies kystigues.
Elles résultent d'un mécanisme vasculaire ischemique ou
hemorragigue (32)., Les kystes parencephal iguses peuvent &tre
accompagnes de dilatation ventriculaire unilaterale et
parfolis d’'atrophie hémisphérigue.
Il existe une correélation entre topographie de 1 ancomalie
et topographie du déficit moteur et sensitif (20, 28y,
Certains auteurs ont retrouve un potentiel evolutif & ces
lésions porencaephal iques : une survearllance
tomodensitometrigue requliére est donc preconlses dans ce
cas de figure (13},
Loentite porencephalie Progressive resylterait

d'hemorragies céerébrales i1ntraparenchymateuses neonatales.

~ Hydrocephalie et autres lésions assocless.




Sont retrouvées des hydrocéphalies asymptomatigues, de
rares sténoses de 1'aqueduc, et surtout des hemorragies
neonatales survenant chez des enfants nées prématurément.
Des déformations ventriculaires et dez lésions associces
variées ont &t retrouvées.

Les lésions cérébrales associées & une hydrocéphalie post-—
hémorragigque constitueraient urie nouvelle "variéte®
d'heémiplegie céréhrale infantile se produisant chez les
pramatures ayant survécu & 1'hémorragi:e intracriénienne

(13) .

Lésions variées et hémiatrophie céreébrale,

La plupart des enfants présentant des lésions variees,
atypigques, ou une hémiatrophie cérdébrale ont ume histoirs
P& ou perinatale inhabituslle, accampagnesg de
complications périnatales (71).

Ces lésions seraient donc dues a la combinaison de

différents facteurs.

Grade 4, 5, & de COHEN et DUFFNER (18)
Dans leur étude, ces auteurs traitent conjointement les 3
grades ci—-dessus. Ils associent les 1mages

tomodensitometriques & plusieurs types de pathologies :

* infarctus cortical d'origine artérielle ocu veineuse
(thrombose veineuse du sinus sagittal supérieur ou

d ' une de ses branches)

* heémorragies sous—durales, de la conveurte, TOUS—
arachnoidiennes, associées & des traumatismes & la
naissance ou a des dyscrasies sanguines {pouvant
conduire a une compression du cerveau sous~jacent  ou

& un infarctus veineuw).

*¥ hypoxie, proposee comme cause d hemorragie 1ntra-—

cerebrale massive chez le nouveau—ne a terme.




4) Corrélations tomodensitométrie-clinigue,

Guatre anomalies clinigues ou évolutives seront

egssentiel lement étudifes

l'atteinte motrice et sa répartition.

la comitialité.

le retard mental.

1'astersognosie.

a) Groupe 1.

Lorsque la TDM est normale, le ftableau clinigue est

generalement le meoins sévére de tous ceux que 1 'on puisse

rencontrer :

Le handicap moteur est rarement sévére, en général mineur
ou leger. Soit 11 prédomine au membre infeérieur, soit
l'heémiplégie est proportionnelle, ceci dans les trois-—
quarts des cas, la proportion de " membres supérieurs
glectivement atteints " augmentant significativement de 25
7% pour le groupe 1 a 49 %4 pour le groupe 2 et 77 % pour le
groupe 3. L'atteinte motrice est dans 90 % des cas associée

a une spasticité pure (71).,

Aucurne comitialite ne vient en general coimp ligquer

l'aftection.
L'intelligence est normale.

Il existe en outre wune foanction correcte de la main
atteinte, en particulier une preservation au sens

steréognosigque dans 90 4 des cas (446, 71).

) Groupe 2.




Ce groupe est caractérise de maniére schéematigue par
une hémiplégie modérée et une incidence intermeédiaire des

infirmités associées (71).

- La proportion de "membres supérieurs electivement attoints®
est dans ce groupe de 49 % . Sslon CLAEYS et coll (132, les
enfants presentant une hemiparésie brachiale au
praoportionnelle ont une dilatation de la partie antérieure
ou moyenne du  wventricule latéral, ceux présentant une
hémiparésie prédominant au membre inférisur ayvant une
dilatation de la partie postérieure du verntricule latéral.
Cette corrélation anatomo-clinique paratt logique compte-
tenu de la disposition des fibres pyramidales & 1 intérieur

de la substance blarnche cérébrale,
- la comitialité est peu fréquente.
-~ l'intelligence est souvent normale.

= la fonction de la main et le sens stéréognosique seont  un

peu plus souvent alterés que dans le groupe precedant,

Cette description malgre tout favorable est guelgue peu
ponderée par 1'&tude clinique des enfants hemiplégiques porteurs
de leucomalacie périventriculaire (5% et par 1'étude du grade I
de la classification de COHEN et DUFFNER (18) : Il existerait en
effet une nette diminution des capacités intellectuelles eot
l'apparition de phénomeénes comitiaux. Réciproguement, les enfants
presentant des degrés mineurs de leucomalacie périventriculaire
auralent une prédominance de 1 'atteinte au membre infériesur, plus
de cthances de posseder une intelligence narmale et d &tre

indemnes de comitialite (18).

c) GBroupe 3Z.

Ce groupe gul comprend la toptalite des legions
cortico-sous—corticales est caracterise par une atteinte motrice
savare, une comitialite presente, un retard mental, des
infirmites associees et donc globalement un handicap 1mportant

(717 .




- L7atteinte motrice prédomine au membre supérieur dans 77 %
des cas, alors gqu’'elle ne prédomine au membre . inférisur gue

dans 5§ % .

- La grande incidence du retard mental et de la comitialite
est expliquée par COHEN et DUFFNER (18) comme é&tant 1la
consequence des lesions corticales, sous—corticales, =t des
voies commissurales. Ces parties du cerveau eétant
considéreées comme responsables du développement cognritif,
des affects, de la mémoire, il est prévisible gue des
lesions entralnent a4 long terme des deficits intellectuels,

des anomalies electroencéphalographiques, une comitialite.

- Tre&s peu d'enfants avant wune fonction de la MAa1n
satisfaisante ont des lésions cortico-sous—corticales a
l'examen tomodensitométrigque. MOLTENI et coll (46 ont
retrouve une corrélation hautement significative entre
astereognosie et lésions cortico-sous-—corticalés : 70 % des
enfants présentant une astéréognosie onmt ce type de leésion

tomodensitométrique.

51 1'on consideére les grades 4, 5, et 6 de la classification
de COHEN et DUFFNER (18), on se rend compte que ceux-ci sont
correlés de maaiére significative & la possibilité de presenter
une épilepsie ou un tretard mental : ainsi, les enfants dont la
TbM est de grade 4, S ou & ont B84 % de chances de développetr une

comitialiteé, et &8 % de chances d'avoir une intelligence faible.

Z) Conclusions -~ limites — perspectives,

Le principal point positif de la TDM cerebralie semble
@tre le fait que les i1mages sont tout & fait bien correlees & la
clinigque et 1'évolution de 1l 'hémiplégie cerebrale infantile, d ou

wn interé&t proncstigue evident (30,

Selon certains auteurs, la conjonctior TDM -~ histolre clinigue
paermet d'affirmer 1l'eétiologie ante ouw peéerinatale damns umn  certain

nombre de cas, 2t de préciser certaines etiologies (320,




La variete des lésions rencontrées et la valeur pronostigque de
la TDM justifient donc la pratique de cet examen pour un  Nouveau

cas diagnostigu& (153,

Cepmndant, il est insuffisant & 1lui seul pour affirmer
1'eéticlogie, certains auteurs concluant méme que dans la plupart
des cas, il ne clarifie pas le diagnostic (1S). D une part, dans
un tiers des cas, la date de 1'accident cérébral n est pas
identifiable. D'autre part, la pathogenie de l'hemipléqgie
congénitale ouv 1'histoire naturelle de 1 enfant paraissent plus

complexes que ce gue peut montrer la TDM.

Une wutilisation plus systématique cher les mouveau-rés &
symptomatologie céreébrale aspeécifique aidera probablement =
dé&finir le moment de survenus de la lesion, ma1s on sait par
aillewrs les difficultés d'interprétation d’une hypodensite
céreébrale tant chez le prémature gue 1l 'enfant ne a terme et

suspects de lésions i1schémigues (37).

L. "apport de 1’ imagerie par réesonance magnétigue sera

viraisemblablement d'un intérét majeur.

IV - L’IMAGERIE PAR RESONANCE MAGNETIQUE (I.R.M.).

1) Frincipe.

Tout corps humain plonge dans un champ magnetique subit
un phenoméne d’'aimantation qui lui permet de capter 1 energie
d’une onde de radiofréquence donnee puis de la restituer sous
forme de signal. Le signal traitté par informatigue est converti
en 1mage. Seul le signal de | hydrogene est utilise, 1" 1RM
traduisant la structure atomique des tissus riches en hydrogene.,
l.es liguides et graisses emettent des s1gnaux antences, 1l os
compact 2t 1l air n'emettent pas de signaux. La traduction des
slgrnaux se fart par une echelle de gris, Fimage est  d'autant
plus blanche que le signal est de décroissance plus ot moins

rapide.




L’'imagerie dépend
— du type d'excitation et du mode d analyse des signaux j

- de l'intervalle de temps entre deunr excitatioconms (TR temps

de répetition) j

— du moment ou 1l 'on recusille 1 'écho du signal, plus riche en
information gue le signal direct, obtenu en appligquant wune

excitation de radiofréqguence inversée (TE : temps 4 echo).

LY

La relaxation est le temps de retour & la position 1initiale
des deux tiers des protons soumis & wne i1mpulsion. T, est le
temps de recupération des 2/% de 1 aimantation longitudinale, T=
le temps de decroissance des 2/3 de ! aimantationm transversale.
En modifiant le TR et le TE, on réalise des image dites pondérees

en seéquence T, ou T d’'od des images differentes.

2) Intérét diagnostigue.

Aucune atude na &tsa réalisee & ce Jour dans

1'hémiplégie cérébrale infantile.

I1 faut cependant savoir que cette methode supprime les
radiations ionisantes chez 1 'enfant, donc permet un suivi para-—
clinique régulier sans risques (54). Elle est la méthode de choix
poutr apporter des preécisions sur les lésions ou les malformations
du  systeme Nerveuws central, en raison d une me1lleurs
differencistion de nombreux processus pathologigques et de 1a

suppression des artéfacts osseux de la TDM (S8).

Seule contrainte, la dureée de cet examen étant une heure

environ (34), une premedication doit 2tre associee chez | enfant.

L IRM est supérieure & 1 angiographie dans le diagnostic des

malformations vasculaires (58).

Dans la pathologie nécocnatale, 1'"IRM reconnailt les lesi1ons
ischemigues : par 1 "appreciation nette des Processus

physiologigues de maturation ceérebrale, elle va dong pouvolrr
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définir précocement la veéeritable incidence des lésions

ischémiques, en particulier chez le nouveau—ns premature (37).

V - LES DONNEES ELECTROENCEPHALOGRAPHIQUES.

L'électroencéphalogramme (E.E.G.) doit &tre envisage dans

deux domaines :
— elément de diagnostic de l'hemiplégie céréprale infantile

=~ examen discriminant et de surveillance de la comitialite,
une des principales complications de 1 'hémiplégie
congenitale que nous allons aborder dans  un chapitre

suivant., -

1 E.E.G. et diacnostic de 1l ' héemipleégie cérébrale infantile

L.'EEG apporte beaucoup moins d'informations ague la TDM

dans le diagnostic de 1 'hémiplégie cérébrale infantile (18, 71ir.

11 est strictement normal dans 10 & 35 % des études realisées.
Lotrsque des anomalies sont présentes, elles prédéminent selon les
auteurs, dans S0 a4 95 % des cas au niveau de l1'hémisphere léssa,
Dans les autres cas elles seraient bilatérales ou predomineraient

controlatéralement (Z1, &0, 71).

2) Etude de GOUTIERES et coll, classification des auteurs

(1.

- anomalies legéres

* foyers de pointes ou de pointes-ondes rolandiques

rapides sur tracé de fond normal.

¥ pointes-ondes spontanées rares ou survenant lors de

la stimulation lumineuse intermittente.
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— anomalies seveéres

* hypsarythmies

* bouffees de pointes-ondes lentes

* dépression unilatérale de l’'électrogenése

* foyer de pointes ou de pointes—-ondes s’ inscrivant sur

un trace de fond lent ou désorganisa.

— classement incertain

* pointes—ondes rapides, diffuses, spontanées

* pointes diffuses ou plurifocales

Sur 105 tracées :

- 24 anomalies legeres

— &7 anomalies sévéres

= 24 anomalies de classement 1ncertain

Une bonne concordance existe entre classement EEG et severite

de 1l 'hémipleégisa.

Z) Etude de ROGER et coll, systematisation résalisee par
FOLEY (&0).

Les enregistrements sont classés de la manigre suivante :

-  tracée normal

= trace comportant des modifications non paroxystiques avant
une valeur latéralisatrice ou localisatrice tanomal ies

lentes, moindre voltage unilateral)

=  trace comportant des anomalies paroxystigues focalisees ou
diffuses (n'importe quel aspect de pointe ouw pointe—onde

localise ou diffus).
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— traceé comportant 1 'enregistrement d‘une ou plusieurs crises

spontanéss ou provogquées.

Cette etude porte sur 112 hémiplégies congénitales.

a) Tracé normal.

= 10 %X de tracés ncrmaux dans les hémiplegies congémnitales

avec é&pilepsie.

- dans les formes sans épilepsie, 1/2 des sujets a présente
un tracé normal 4 un moment donné de l'evolution, mais
aucun parml ceux suivis plus de trois ans n'a eu de trace

constamment normal.
- au cours de 1'évolution l2 pourcentage de traceés normaux
augmente.
b) Modifications non paroxystigues a valeur
latéralisatrice ou localisatrice.
- asymétrie d'amplitude.

* 30 4 des cas avec épilepsie, 38 % des cas sans
éplilepsie, SOUS forme d un moindre valtage

unilatéral.

* peut étre intermittente, ou permanente avec

disparition compléte des rythmes de base.

*  retrouvee dans trois EEB sur sept realises en periods

neonatale, en accord avec le cbté du deficit.

* les atrophies unilatérales rmportantes et les bystes
porencéphaliques sont responsables de deépressions

massives permanentes dans 2/3 des cas.

¥ un moindre voltage unilateral d intensite variahle

est noté dans toutes les maladies de STURGE-WESER

- anomalies lentes unilaterales.
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* notées dans plus de la moitié des cas au cours de

1 évolution

* aucune correlation anatomique précise ne peut &tre

retenue.

- asymeétrie A& 1 hyperpnée et au sommeil.

ces modifications ont une valeur latéralisatrice

* apparition d'ondes lentes uniguement du c®té sain  au

cours de 1 hyperpnée.

* asymetrie des figures d’endormissement et de sommeil

c) Anomalies paroxystigques.

Il existe une relation significative entre présence

d anomalies paroxystiques et existence de crises comitiales.

L apparition des anomalies paroxystigues ne permet cependant
pas de prévoir la survenue de manifestations comitiales : les
anomalies paroxystigues apparaissent dans la méme période que les
manifestations critigues plutdt qu'elles ne les précédent (60 .
I1 Histe en effet une différence impaortante entre les
pourcentages de tracés comportant des anomalies paroxystigues
dans 1 'ensemble des formes d'épilepsie (P00 %) et dans celles

enreglistrees avant 1l apparition de 1 'épilepsis (%7 %Z).
- anomalies parodystigues focalisess,
* caractérs variable :
-  pointes,
- pointes-ondes,

- pointes ondes lentes
{le plus souvent melange d anomalies lentes =%

de pointes)

*  localisation surtout fromntale st temporale
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*¥ une fois sur deux les crises psycho—-motrices sont
accompagnées de foyers temporaux, et les crises

motrices partielles de foyers frontaux ou centraus

* stabilits des foyers inconsistante, migration

possible.
¥ évolution :

~ persistance sans diffusion hetérolatérale dans
1/3 des formes avec epilepsie, 1/5 des formes

sans épilepsie, puis d&crgissance prograessive.
= disparition frégquente apres 1 dge de 10 ans.,
~ bilatéralisation des anomalies.

anomalies paroxystiques bilatérales.

elles intéressent 1l "héemisphare supposs E&/LM, sont
synchrones de celles existant au niveau de 1 'hémisphére
malade. Il s’agit souvent de pointes—ondes intermittentes

de siége frontal,plus rarement occipital.

* anomalies diffuses relativement synchrones sur les
deux hémisphéres, parfois plus amples du cOté sain en
raison du moindre voltage controlatéral (survenant de
fagon transitoire au cours de 1 'evolution, Qu
survenant précocement sous  forme de polntes—ondes
lentes diffuses et s'integrant dans 1 é&velutian d un

syndrome de WEST ou d’'une encephalopathie sévere, )
¥ anomalies bilatérales asynchrones posant le probleme
tde foyers multiples ou secondaires.
d) Les crises enregistrees.
epilepsie partielle (68 %)

* ont ate enregistress des crises frontales,
temporales, parieto-grripitales, rolandiques, de
1'aire motrice supplémentaire i etat de mal frontal,

hemiclonique, a type d'epilepsie partielle continue j
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crises a expression motrice de type tonigue partiel

et/ou généralisé,
— épilepsie généralisée (19 %)
* hysaryithmie avec spasmes en flexion.

*  syndrome de LENNOX-GASTAUT avec des absences
atypiques & 1 éveil et des crises tonigues pendant le

sommeil.

#* cCcrises inclassables ou discutables (13 A I

Il est difficile, sSur les seules constatations
electroencephalographiques de prevoir quels sont les malades gqui
presenteront ultérisurement une épilepsie. Hinsi, existence
d’anomalies paroxystigues avant l'dge de trois ans ==t aussi
fréquente dans les cas sans épilepsie que chez les gpileptiques.
La confrontation des données cliniques, etiologiques et

tomodensitométrigques permet un meilleur pronostic.
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DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Le diagnostic différentiel de 1 'hémiplégis cérébrale

infantile peut se discuter dans deux types de situation :

~ Dans les premiers mois de vie il exist2 souvent une
paralysie donc une hypotonie du membre sSuperieur. Une
distinction devra donc etre faite avec les differentes

pathologies &4 1l origine d'ume hemiplégie "flasque".

- PFar la suite, lars de 1’'apparition de 1 ' hypertonie
spastique, il faudra d 'une part éliminer d autres syndromes
spastiques, d’autre part évoquer les atteintes initialement
flasques et se manifestant ensuite par une hypertonie

spastique.

I - LES PARALYSIES OUBSTETRICALES.

L 'atteinte du plexus brachial est 1nféerieure a Q0,03 % des
naissances. L étirement des racines du plexus brachial est
responsable d 'une paralysie flasque dés la naissance dont la

topographie dépend des racines touchees (&1).

— Les lésions des Séeme et séme racines cervicales touchent
1 innervation de 1'epaule, du coude, si bien que le membre
superileur est en adduction, rotation interne, le coude en
extension et 1 avant-bras en pronation.

Le réflexe de Moro est aboli ma:is pas  le grasping. Les
reflexes osteg-tendineux correspondant, bicipital =R
radial, sont aussi  abolis. e bras retombe mollemant

lorsqu’il est en adduction passive.
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= Les lesions des 7éme et Béme racines cervicales et de la
premiere racine dorsale entrainent un déficit des muscles
de la main qui est tombante. Le réflexe du grasping est
aboli. 8Si les fibres sympathiques de D1 sont touchéeg, il
existe en plus un syndrome de CLAUDE-BERNARD-HORNEE ¢

myosis, ptosis, énophtalmie).

L atteinte de toutes les racines C5 & D1  se traduit par une
inertie totale du membre supérieur et une abolition compléte de

tous les réflexes du méme cote.

Une exploration dynamique du diaphragme est nécessaire, & la

recherche d’'une paralysie diaphragmatique associge dans 5 & 9 %

des cas.

[T - LES ACCIDENTS ISCHEﬁidUES CEREBRAUX.

la sémiologie est ici domingée par les signes déficitaires
dont 1’'hémiplégie flasque. Le diagnostic sera d ' autant plus aisa
gue l'on pourra faire préciser par 1l'entoutrage le caracteéere
brutal initial. Un syndrome infectieux, meninge, une crise

convulsive orienteront vers une meningo—encéphalite.
Les diagnostics (21)
= meéningo—encéphalites virales,
= cardiopathie embaligéne ou embolie d'origine cardiague,
- drépanocytose,
— homocystinurie,
~ hémopathies,
— deficit en anti-thrombine IIIl, en proteine C et s,
~ anomalies lipidiques,

- collagenoses,
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diabete,

maladie du Moya—Maya.

AUTRES ETIOLOGIES.

Fathologie infecti=zuse

* meéningites bactériennes a Haemophilus influenzse,

Eschérichia Coli, Streptocogue du groupe EH,
* abceés cérébral.
Fathologis tumorale

¥  tumeur hémisphérique profonde ou plus rarement du
tronc cérébral avec dans ce dernier cas atteinte

associée d'une ou plusieurs paires criniennes.
Traumatisme
* par chute,

*  par syndrome de SILVERMAN qui selon certaines
statistiques serait a l'origine de 2 % d'infirmités

motrices cérébrales (71).

L.'accident rattrape ("near—-miss" sudden infant death
syndrome des anglo—saxons).

Un enfant découvert inanime dans son berceau, ranime grace
& des stimulations vigoureuses, pourtait presenter par la

suite ce type de seéquelle.

Malformations vasculaires

sont & 1'origine d une hémiplégie aigue et flasque

Migraines hemiplégigues.
Ce sont des hemiplegies repétees 2t souvent alternantes

durant guelques heures & guelques jours assoclees a des
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troubles sensitifs et précédées de céphalées et de signes

digestifs.
~ Byndrome des hémiplégies alternantes.
* debut avant ]l dge de 18 mois,

* hémiplégies alternantes régressives durant guelgues

minutes & plusieuts jours,
* preécédées parfois d'une crise tonigue unilatérale,

* l'hémiplegie peut étre accompagnée d ume dystonie,

d‘une chordo—athetose,

*  une détérioration intellectuselle progressive se

produit,

— Hémiplégie post-convulsive.

Elle peut é&tre transitoire en période critique ou post-
critique, ou definitive, provoquée alors par un état de mal
localisé & un hémicorps.

C'est en régle générale une affection propre au nourrisson.
Les sequelles ne sont pas purement motrices @ il existe an
effet un déficit intellectuel associé, et les lesions
creees peuvent étre & 1l origine d'une épilepsie résiduelle.
Le terme de syndrome HHE (hémiconvulsion, hemiplegie,
épilepsie) a &té crée par GASTAUT .pour definir cette

sequence d évenements (43).

IV - LES ATTEINTES SPASTIQUES.

1 La maladie de LITTLE ou diplegie cerehrale 1nfamtile.

Dans la maladie de LITTLE ou diplegile spastique, la
paralysie spastique est limitee ou predomine nettement  aud

membres inférieurs,
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Les formes frustes peuvent se manifester par une atteinte
modéree, parfois d'apparence unilatérale en 1 absence d‘examen
soigneux, pouvant orienter le diagnostic vers une hemiplégie

cérébrale infantile.

2) Lincontinentia picgmenti ou maladie de BLOCH-SUL ZBERGER

(43,
C'est une affection neuro-—-ectodermigue héréditaire
transmise sur le mode dominant, lige au chromosome ¥ et

atteignant presque toujours les filles. Elle associe une atteinte
cutantée evoluant en trois stades (vésiculeux, nyperkeratosique,
pigmentaire), une atteinte oculaire varias {uveite, cataracte,
keratite, strabisme, atteinte rétinienne, atraphie cptigue), des

anomalies osseuses, dentaires et des phanéres.
Dans 30 % des cas il s’'associe une atteinte neurologique @
- syndromes pyramidaux dont une hémiplégie spastigue.
- convulsions gendralisées de survenue néonatale.
- microcéphalie, hydrocéphalie.

- retard mental.
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DIAGNOSTIC ETIOLOGIQUE

Certaines étiologies précises a 1l origine d une hemiplégie
cerébrale infantile ant &té isclées. Malgre tout, ces etiologies
n'englobent pas la totalite des hémiplégies congeénitales

rencontrees.

Ainsi, d'apreés LYON (43), aucune anomalie n 'e&st retrouveée dans
1/3 des cas. Dans 1/4 des «cas, il existe des signes cliniques
maternels ou foetaux faisant suspecter une origine prenatale s
dans 1/3 des cas on constate des anomalies perinatales : ces deux
situations soit peuvent conduire au diagnostic etioclegique, soit

ne permettent pas de 1'établir.

Nous utiliserons la classification préconisée par HAGEERG gqui
etudie séparement le diagnostic é&tiologique cher les enfants neés
a terme et che: ceux nés prématurément {71). Faour ces deux
cateégories, nous différencierons les causes prénatales et les

causes périnatales.

Compte tenu du nombre important d'enfants pour lesquels aucune
etiologie n'a pu étre identifiée, nous aborderons enfin 1 étude
des causes non spécifiques et des facteurs favorisants, apres
avair défini le concept des conditions optimales, et, en presence
d”anomalies, celui des conditions optimales réduites. Les
facteurs favorisants seront spécifiés & la fois pour les enfants

nes a4 terme et pour les naissances prematurees.
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I - DIAGNOSTIC ETIOLOGIQUE POUR LES ENFANTS NES A TERME.

1) Causes prénatales.

La proportion d'etiologies certaines d'origine prénatale
pour les enfants nés & terme semble représenter une Remiplegie

cérébrale infantile sur 1i5.

a) La porencéphalie familiale (71, 73).

L'hémiplegie familiale est une entite clinigue trés
rare. Cependant un certain nombre de cas ont &teée décrits dams la
litterature - une porencéphalie est alars assoCclies &

1l hémiplegie,

La transmission est verticale, semble se faire patr un trait
autosomique dominant &4 expression variable st pénetrance réduite.
L'individu transmetteur est indemne de toute affection, Une
transmission multifactorielle ouw polygénique n‘a cependant pas

ate exclue.

Au sein d'une méme famille, il est remarguable de constater
que 1l'hémicorps lésé est toujours le méme, que 1'intensiteé de
l'atteinte est similaire, gue la survenue de complications est

identigque ainsi que leur importance.

La porencephalie familiale peut se compliguer d ' hydrocephalie
dans de rares. cas, la lésion é&tant considerée en général non

progressive.

L examen tomodensitomeétrigue montre une dilatation
ventriculaire unilaterale, guoigu’'une minorité d'individus aient
une atteinte Bbilaterale. La dilatation predomine habitusllement
Al niveau de la corne frontale, associee a une i1rregularite des
contours du ventricule. L importance de 1 'atteinte neurclogiliqus

sembile étre corrélée a4 | 'etendus de la dilatation ventriculaire.

Jamails jusqu A marntenant une detection antéenatale de
porencéphalie familiale n'a ete tfaite. Sa constatation

échographique au  2eme et Jéme traimestre de la grossesse
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permettrait uwne information des familles sur le risgque  de

rECurrence.

b) La maladie de STURGE-WERER (13).

aussi appelées angiomatose encéphalotrigéminee.

Elle est caractérisée par 1 association d’un angiome
de la face, d'un angiome méninge homolatéral et d’anomalies du

cortex responsables d'une comitialite.

Elle est relativement rare, rencontree sous forme de Casg
sporadigues et 1 'existence d'une transmission genetigue n'a pas

&té déemontreéae.

Les lésions intracriniennss consistent en un angiome méninge
plus ou meins étendu, occupant la pie—métre en regard de la partie
posterisure d'un  hémispheére cérébral. En regard de ce lacis
vasculaire, le cortex cérébral est atrophique, avec raréfaction
neuronale at gliose, =t il est le sidge de fines calcifications

paricapillaires prenant en certains points un aspect confluent.

L'angiome de la face est un angioms plan, de coloration
rouge-porto, occupant totalement ou en partie le territoire du

nert trijumeau dont il peut déborder largement les limites.

L atteinte nerveuse se manifeste dés les premiers mois ou les
premiéres années de vie par des crises convulsives focales ou
genéralisées. Des signes déficitaires petrmanents & type
d ' hemiparésie accompagnée d’une hémianopsie existeraient dans 30
% des cas. Un déficit intellectuel notable est constate dans 50 %

des cas.

L’atteinte oculaire présente dans 2% % des cas se manifeste
par un glaucome ou une hydrophtalmie qui serait toujours la

conséquence dun angiome choroidien.

Des calcifications cérébrales en region occipitale sont

vigibles dans 2/3 des cas aprés 1l '8ge de 5 ans.
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c) Infarctus cérébraux.

Em 1966, LARROCHE et AMIEL (329} publiaient une
ocbservation de thrombaose anténatale de 1l arteres carébrale

moyenne. Deux étioclogies étaient envisagees

- celle d'un embol dans la circulation foetale a partir d'un

fragment placentaire nécrotique.

- celle d'une pathologie infectieuss matosrnelle atteignant le

foetus.

En  197% EBARMADA notait gue des inmfarcius cerébraux =1

rencontralient dans S5 % des autopsies néonatales (6&).

Ce sont les artéres cérabrales moyennes gqui sont les plus
toucheées, 1l'artére gauche é&tant approximativement deux fois plus

touchee gue la droite.

Des convulsions néonatales sont fréquentes (dans /3 & 374 des

cas) avec une majorité de crises focales.

La tomodensitométrie montre une hypodensite systematiséae,
lorsgu'elle est pratiguee lors de 1l apparition de lg

symptomatologie motrice, dans la majorité des cas.

SRAN (&6}, dans une etude sur le suivi & long terme de ces
enfants, note souvent des sighnes moteurs légers, de bons progres
peycho~intellectuels, une comitialité hien maitrises sous
traitement par phénobarbital, voire une disparition de la
comitialite. Contre toute attente les enfants ayant preésente une
symptomatologie en période néognatale auraient une evolution

favorable.

Cependant, le mecanisme causal demeure 1NCoONNU dans un Ggrand

nombre de cas.
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d) Infections congénitales patrticuliares,

Certains cas sporadiques associent une hemiplegie
cerébrale infantile et une cataracte congénitale, spparalissant
ainsi comme une entite clinigue (71).

Une infection congénitale type tubécle, varicelle, herpeés

{virus simplex), ou a cytomegalovirus en serait la cause.

e} Malformations cérébrales.

— Hydrocephalies cengénitales (13).

Ce sont soit des hydrocéphalies communicantes {dilatation de
tous les ventricules) dues dans ce cas  a un processus
inflammatoire méningé prénatal, soit des hydrocgphalies non

communicantes (petit 4ame ventricule},

Les hydrocéphalies non communicantes peuvent relever d'un
blocage au niveau de 1’'agueduc de Sylvius par absence,
malformation, obstruction par  une membrane, prolifération de
cellules ¢épendymaires ou gliales. Un Ffacteur genétique par
anomalie récessive liés au chromosome X st parfois retrouve
l’affection ne touche alors que les garcons. Ce type
d’hydrocéphalie peut &tre di & une malformation de DANDY-WALEKER
(distension du toit du 4éme ventricule constituant une sorte de
kyste entre les hémisphéres cérebelleusx, d'etinlogie
inflammatoire., obstruant les orifices de MAGENDIE et LUSCHEA).
Enfin 11 n est P&S  are gu'aucune cause ne soit décelee :

1l " hydrocephalie est idiopathique.

Sur le plan clinigue on abserve une macrocrianie A debut
parfois anténatal, une fontanelle anterieure bombante et tendue,
des yeux prenant 1 aspect en coucher de sole:l, une circulation
veineuse epieridnienne augmentee. L examen neutrologique objective
une hypotonie axiale, asscCciee & un syndrome pyramidal parfois

localise & un hemicorps.
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— Hémihydranencéphalie (352).

Cette affection est considérée comme representant ‘ une
varieté extréme de porencéphalie.

L'étendue de la lésion est plus importante que celle deacrite
aprés l'occlusion de 1'artere cérébrale moyenne en  périods
prénatale.

L'eticlogie pourrait etre un collapsus maternel oo L e

occlusion foetale de la carotide interne.

— Absence du zeptum lucidum et porencephalie (&4, 71i).

AICARDI & proposé de regrouper ces anomalies en un syndrome
incluant héterotopies de la substance grise et microgyries,
toujours de distribution bilatérale, méme =i is porencéphislis &ct
unilatérale,

L'origine de la malformation est incennue, pouvant peut—&tre

se produire avant 16 semaines de gestation.

Il existerait en outre une atrophie optiqus 2t wn retard
mental dans un certain rnombre de cas.

- Agénésie du corps calleux (52).

Elle accompagne souvent les anomalies de la migration
neuronale. Elle entraine la dilatation dorsale du 3éme ventricule
et 1l écartement des ventricules latéraux, anomalie permettant de
la recennaitre par ETF ou TDM. Elle peut atre sporadique ou

transmise génétiquement selon des modalités diverses :

- autosomique reécessive,

~ recessive liee a 1°X,

~ autosomique dominante.

L agenésie calleuse est depistee a 1 cccasion de troubles lies
& des lésions associees :

~ crisgs convulsives,
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- hydrocé&phalie,

— ultérieurement retard mental.

Elle peut &tre suspectes devant un hypertélorisme cher un

sujet présentant les troubles precités.

Elle fait partie des syndromes podvant s'exprimer dés  la
période neonatale comme le syndrome d AICARDI (observe dans le
sexe féeminin, associant agénésie du corps calleuxw, =spasmes en

flexion, chorio-rétinopathie pseudo—toxoplasmique;.

2} Cause périnatale.

La déecouverie d ' une cause peérinatale certaine chexz ies
enfants & terme serait de 1 'ordre de 1/20 & 1/25 de la totalite

des hémiplégies.

a) Hémorragie intracrinienne.

L incidence de 1 'hémorragie intracrinienne chexz les
enfants a terme est inconnue, et l "hemorragie peut survenir en
1'absence de facteurs de risque.

Il existe certains facteurs de risgue preénataux predisposant a
l'affection périnatale, consideree alors comme le point final
d'une accumulation dévénements pathologiques : il s agit des
metrorragies de la grossesse, du retard de crolssance foetal, ace

la prééclampsie, de la grossesse gemellaire.

Far exemple, en tas de retard de croissance foetal, le
nouveau—né auratlt wn risgue important d intolerance des
contraintes de 1 accouchement. L asphyxie intra ou extra-uterine

eventuelle serait alors le facteur declenchant de 1 "hemorragie.

Le saignement serait facilite par une thrombocytopénie due &
une 1nfection congenitale, pat une thrombocyvtopenie associes &
une coagulation intra-vasculaire disséminee dans le cadre d une

asphyxie, par une preéeclampsie (71),
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L'hémorragie intracranienne serait dans la quasi-totalite des

Ccas associée & des convulsions,
Il existe 4 localisations préferentielles :
=  sous—durale
- intra-ventriculaire
- intra-cérsabrale

- sous—arachnoidienne

*  heéematome sous—dural : il est accompagne de
convulsions dans S0 % des cas. La pPlupart du temps 1

&

lesion est dorigine traumatigue.

*¥ l'origine de 1 hémortagie intra-ventriculaire chez

l'enfant a terme semble &tre les plexus choroides,

¥ 1l'hémorragie intra-cérébrale en 1l absence
d'hémorragie intra-ventriculaire est considéeree comme

survenant exclusivement chez 1l‘enfant ne & terme.

* des cas d heémorragie sous-arachnoidienne al—deEssus
d'un  infarctus hemisphérigue ont &ete decrits.,
Linfarctus plus que 1 'hemorragie pourrait @tre 1a

Cause de 1 'hémiplegisa,

Remargue

Les convulsions réonatales Soﬁt un signe de mauvaise augurs,
tant sur le plan vital que fonctionnel. Le prornostiec, en faxt,
deépendrait plus de la cause des convulsions et de 1 dage

L e

gestationnel de 1 'enfant que des convulsions elles—mémes. Mal

tn

tout, certains auteurs auralent retrouve 30 a4 40 tois plu
d'infirmes moteurs cérebraus parm: les enfants ayant presente des
convulsions néocnatales que parmi  cCeux n'en ayant pas presente

23,
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Dans le cadre des hemorragies intracrédniennes, les convulsions
n’'indiqueraient pas seulement 1l1a survenues des phénomaenas
hemorragiques, mais peut—-&tre A psart egale la présence de lasions

cereébrales de nature ischémigue.

b) Infarctus cérébraun.

En 1966, LARROCHE et AMIEL  (39) ont prouve
l'existence d’'infarctus ceérébraux en période perinatale e

decouvrant un ramecllissement hémisphérique recent & la necropsie

d'un enfant décédé & la Z%:&me heursos,

Flusieurs auteurs ont par la suite considéere les
infarcissements cérébraux périnatauy comms une entita clinigues
(26).

Comme pour les étiologies prenatales, les convulsiens sont
fréquentes, souvent focales, parfois généraliseges.
Flusieurs hypotheéses ont &teé emises, mais en deéfinitive, ie

meécanisme n’'est pas complétement compris :

- MENT et coll (71) ont mis 1'accent sur les phénomenes
d'hypotension et de bradycardie chez les enfants ayant
souffert d'asphyxie périnatale, selon eux a l'origine des

infarctus cérébraux.

- MOLTENI et coll (46) ont #voque un spasme vasculaire et des

phénomenes compressifs durant 1 accouchement,

= LARROCHE et AMIEL (39) ont suggéere comme mecanisme un
cathétérisme de la veinea ombilicale, une

edsanguinotransfusion.

=  BROWN (71) aurait découvert 8& % d arcmaliecs placentaires
dans les hemiplegies idicopathiques, qgui selan lul
indigqueraient 1l origine circulatoire oo embolique de 1la
lésion, Le mécanisme secondaire au "dysfonctionnemnent

placentaire” est mal compris :

*#* s0it les embols placentaires 1raient occlure les

valsseaus cerebrauw,
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* soit des thrombi seraient délogés d une veine foetale

durant le travail et les contractions utérines.

- A l'opposé GOUTIERES et coll (31) considérent ague les
lésions anatomiques les plus observaées dans ce cCas
(ramollissement sylvien kystique=) sont difficilement
explicables par un traumatisme mimeur ou majeur ou par une
anoxie. NACYE et coll (4% considerent 1'asphyiie
périnatale comme une entite un peu galvaudés, & %
uniguement des infirmités motrices cérébrales pouvant lui

étre attribuse.

) Accouchement arnormal.

Dans 1 &tude de GOUTIERES g2t ccll (31, un

accouchement anormal est retrouveée pour I3 % des obzearvations.

Flus gu'une é&tiologie wvéritable, il econstitue un facteur as
risgque et ses é&léments pathologiques tant du cOté maternel que
foetal des causes aspécifiques. Il sera donc analyse dans le

paragraphe consacré aux facteurs de risgue.

d} Hydrocéphalie.

L 'hydrocephalie post-hémorragique est une conseguence
habituelle de 1l 'hémorrag:ie intra-ventriculaire chez les enfants a
terme. L'etude clinigque est comparable & celle deécrite au

paragraphe préceédent et ne sera pas reprilse.

Il - DIAGNOSTIC ETIOLOGIQUE POUR LES ENFANTS NES PREMATUREMENT.

1} Causes prenatalss.

Un certain nombre d'etiologies prenatales sont communes
aux  enfants neés a terme £t aux prematures. UVEBRANT (71)
considére méme que la prematurite est une coincidence

nintervenant auwcunement dans ie mecanismne eti1opathogenique. Dans




son etude, il a mis en évidence deux etiologies gue nous allons

mentionner.

a) Dysplasie septo-optique.
Trois signes cliniques principaux :

— trouble du développement de la ligne mediane antérieure
prosencephalique, associé¢ A& une agénésie du septum lucidum

et/ou du corps calleux
- hypoplasie unilaterale ou bilatérale du nert cptigue

- degrés variés d'hypopituitarisme.

Le mécanisme pourrait &tre vasculaire
=~ so0it par infarctus cérébral,

— soit par absence de différenciation de l'artére cérebrale
anterieure alors gue le corps calleux débute sa formation

(713.

b) Microceéphalie.

Ce n'est pas a4 proprement parler uns entite
anatomique ou fonctionnelle, ni une entite etiologigus, Elle est
simplement consideérée comme un "margueur’ de l'origine prenatale
de la patholeogie (71). Elle s& rencontre cher les enfants a terme

et les preéematureés.

La microcephalie est essentiel lement une mal formation
cerebrale et le défaut de croissance du crine n en est que la
ronsequence. Les enfants micracephales ont habirtuellemsnt  un

1mportant retard psycho-moteur.

Les microcéphalies auraient pour origine la toxoplasmose,
L'irradiation au cours des premiers stades du developpement, le
role de certaines infections virales restant a determinerr. Elles
auralent ete reproduites chez 1 animal lors de carences

vitaminigues diverses, lors d hypomie, dans le cas d une




hypervitaminose A. Enfin, la microcéphalie pourrait &tre une

maladie geénétique & transmission autosomale reécessive.

2y Cauvses pé&rinatales.

Elles représenteraient environ 2 % de 1la totaliteée des
hémiplégies cérébrales infantiles rencontrees, L'eétiologie est,
selon de nombreusx auteurs, 1 "hémorragie intracridnienne

accompagnée de ses consequences & moyen terme.

a) Hemorragie intracrinienne.

L'incidence de 1 'hémorragie intracrénienne, en
particulier les hémorragies intra et périventriculaires, sst tres
importante chez les prématurés. Elle est de 20 & o0 Yoy dependant

du degré de prématurite :
- pour LEVENE et coll

*¥ 36 pA d ' hémorragies intracriniennes pour des
prematurés nés avant ou 4 T4 semaines d° aménaorrheée

gravidique (71).
* 30 A & IO semaines ou moins.
-~ pour FORD et coll :

* 355 % dans une etude portant sur des enfants dont
l'8ge gestationnel moyen de nailssance etait e

semaimnes (27).

Le principal facteur de risque est le syndrome de detresse
respiratolre aul dans sa forme legere accroit 1 i1ncidence de 24

4, dans sa forme modéres de 56 %, dans sa forme savera de 87 L.

Les autres facteurs de risque mentionnés sont

- la gravite des autres complications perainatales laci1dose

severe en particulier),




~ 1le poids de naissance et le retard de croissance intra-—

utérin,

— les naissances multiples (71).

La ventilation mécanique et la pression ventilatoire pesitive
en continu seraient fortement associees & l'hemorragie 1ntra-
ventriculaire, HAGBGBERG ayant rapportée un nombre croissant
d'infirmités motrices céreébrales chez les enfants ventilés au
respirateur  (71). La gravité de 1 'hémarragie s'est reévelee
correlée a 1l 'importance des séquelles nevurologiques, tant a un an

qu'a 1l 'd3ge scolaire.

VOLFE (71) a mis en évidence guatre facteurs d ' hemcrragie

intra-ventriculaire chez le prematuré :

- presence de la rone germinale sous—eépendymal e

etat du développement artériel céreébral

—~ la raréfaction capillaire en région périventriculaire

l'altération de 1 autorégulation vasculaire

PBonc 1'altération de 1'autoreégulation vasculaire est un autre
facteur preédisposant, la combinaison d'une asphyxie et d une
elévation intermittente de la pression arterielle ou velineuse
etant la principale méthode experimentale de production d une

hemorragie intra-ventriculaire dans la zone germinale.

Un facteur contribuant & 1'eutension du saignement serailt
1'activite fibrinelytique accrue de la zone germinale, parfols

associee & une coagulopathiszs chez le preéemature.

Des convulsions neonatales sont presgue toujours associlees, le
modele dominant etant des crises toniques cans environ 70 % des

Cas,

Le pronostic est souvent considara comme depsndant the

l'étendue de 1l hémorragie intra~parenchymateusge.
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Des etudes recentes indiquent gque la leucomalacie
periventriculaire et 1'ischeémie, plus gue 1l'hémorragie, sont

decisives pour ls pronastic.

Le pronostic est médimcre pour les prematurés présentant des
convulsions néonatales, avec un fori taux de mortalite (Z3).
Cependant le taux de séquelles chezr les survivants n‘est pas plus

important pour les prématurés que pour les enfants a terme.

b) Hydrocéphalie.

Elle est la conséquence d une part de | 'hémorragie
intracrinienne, d’'autre part de la prématurite,

Ainsi, dans une étude sur 26 preamaturés survivants de treas
petit poids de naissance, 19 enfants ont presente une dilatation
ventriculaire transitoire ou persistante au cours de leur
premiéere annge, 10 sans heémorragie intracrinienne, 9 avec une
hémorragie intracrinienne. Dans ce cas de figure, l'étiolaogie

hydrocéphalie n'a rien de specifique (27).

I1l - LE CONCEPT DES CONDITIONS OPTIMALES.

1) Généralites,

Le concept des conditions optimales a eté introduit pare
FRECHTL. afin d'ebtenir une image plus précice des anomalies
cliniques maternelles opu foetales et de leurs interactions,

pouvant conduire & une amnomalie neurologique de 1 'enfant (71).

MICHAEL TS a introduit le concept des conditions optimaies
reduites, considere comms le degre de deéviation par rapport a

l'optimum eventuel (71},

lLes conditions optimales figurent sous forme de 54 1tems,
disposes en ordre chronologique et regroupes au sein de  trois

periodes :

— peériode gestationnelle
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- acecouchement

- période du post-partum.

Le devenir optimal et non optimal est note pour chague

Lorsgu'un item n‘entra PAas dans le cadre des

optimales, et que cette anomalie existe dans 1'histgirse

1t

EM.

conditions

medicale

de l'enfant consideéré, celui-ci regolt un "point de non optimum'.

La somme des points pour un  enfant donné définit le score

conditions optimales réduites.

ki

} Liste des conditionme agptimales.

FERIODE GESTATIONNELLE (du ler jour des derpnisres
debut du travail aboutissamt & 1 'accoucheanesnt. ¢

1.  dge maternel 18~-30 A e s vt s e a ettt e

2. avortements spontanés (*1), mort périnatale,.....

0

-  4éme grossesse ou L= T

4, intervalle depuis la derniére grossesse =< 3,5 an

sans stérilits o N 1

= suivi médical anténatal (1 visite ou plus).......

&, pathologie matermelle durant la grossesse (patholaogie

chronique, intervention chirurgicale avec anesthesie

génerale, hemoglabine inférieure a BO gr/l,
pyelonéephrite, fievre suUpérieure a 383 3

l'accouchement)...............,..................

7. menace daccouchement premature (metrorragires,

traitement pour travail premature, cerclage).....

B. preéclampsie.....................................

Q. mncompatibilite foeto“matewmelle.................

regles

Sy

LY

Oul

NOMN

oul

Ul

Jur

NEON

NORN

RO

NON

des

Sk




10, infarctus placentaire, hé&matome ancisen,

calcifications == [ -2 NON
11. grossesse MULEip . s it i s i it it n s nnn e e sy NON

12, poids de naissance 2301-4500 g (& terme) ,

1501-3300 g (Prematuré) ity sy cunineerennaneneeennee . gyl

1=, dge gestationnel »293 e T S Tul

14, poids de naissance par rapport & la taille compris

entre —0,9 et +1 DS, pas de dysmaturite. coeeweoen. .. CUIL

ACCOUCHEMENT (du début du  travail a la fin de
1 "accouchement)

15, Eravail 0,524 NeUreS . it it e v e e s st e snnrnecennrsnens (1]
16. rupture des meambranes<l1?2 heures avant 1l'expulsicn... QUI

17. rythme cardiaque foetal 100-160/min durant le tra-

vaily, ni ralentissement, ni Silence.vue.eveveeeeneea.. OUI
18. presentation du Sommet. ..o s ot ersnnceneenrensss. DOUI
19. liquide amniotigue Clair..iveresieeonenennrneeanena. OUI

20, procidence du cordon, noeud, double circulaitre sermra

Ou triple Circulaire 18ENB. tunncrvessnnucernaneeses. NON
21. expulsion instrumentale (forceps, césarienns)....... NON

22, delivrance placentaire artificielle, choc

MO P g L U . st s vt n st s n i s ane s veaanncrerennnnnsee . MO

23, respiration établie & la lere minuite {(Apgars=3). .., .. 0OUlL

24, absence de reanimation (ADGAF G) vt e s ennneerens. DUI

FERIODE DU FOST-FARTUM (fin de l’'accouchement au Yeme
Jour de vie, I8Beme pouwr les prenatures. )

23, Aesordres PespPiratolres. . it eeiinervrnsosrnoaenssss. NON

e

_h. ac1dose (PH & 7, 0 i ittt i i st e s e e e NON




0 ¥ T T e et
Z8. ventilation artificielle par respirateur............ NON
29. hemoglobine 140-200 G/ l.. v esintenneareenansenncraeesas OUI

S0. sepsis ou infection du svstéme nerveux central

{conduisant & une antibiothErapPiE) e e e s e nenerane, NON
Zl. hyperbllirubin@mie. s s it i i n i n s s e s b e e NON
32, hypoglycemie (41,7 M.mOLl/ 1) . uunreeenemeeeeenresennas. RNON

—y

33, signes irritatifs le lendemain de la naissance

(hypertonie, convulsions, opistobtoOnOS) ceerrrsrncere.. ROM

4. signes de dépression cérébrale le lendema:in de

la naissance (hypotonie, l1&thar@ie).iieeeeeeeerenae. NON

E) Application dans le cadre de 1 'hémiplegie céreprale

infantile.

Nous prendrons comme référence 1'étude d’ UVEBRANT gui a

applique ce concept aux observations de sa série (71).

a) Enfants neés & terme.

e score des conditions optimales reduites est
significativement plus haut pour les enfants hémiplégiques nes &
terme par rapport & un groupe temoin (score moyen de 3, aiors

quil est de 2 pour les témoins).

L augmentation du score est significative, tant a la periocde

gestationnelle gque pour les items concernant 1 accouchement.

Un risgque plus important d ' hemiplégie cerebrale infant:ile
existe lorsque les conditions optimales sont redultes par les

items suivants en periode gestationnelle :
- meEnace d’'accouchement prémature

- pre-éclampsie




- faible poids de naissance

- maigreur, dysmaturits

Et par les items suivants durant 1 'accouchement :
— rythme cardiague foetal
— couleur du liguide amnioticue
= etablissement de la respiration

- réanimation

Lorsque 1'on compare le score des conditions optimales
réduites d'un enfant hémiplégique & terme avee celui dun  autre
infirme moteur ceérébral, on constate qu’'il est plus faible. I}

reste cependant Z items de la période gestationnelle encore plus

souvent retrouvés -
— menace d'accouchement prémature

- preéclampsie.

Lorsgu’une étiologie périnatale est retrouves, le score ast
nettement plus important pour les items concernant 1 accouchemsnt

et le post-partum.

Une sequence plausible d’'événements dans l"evolution du
processus pathologique aboutissant & l'hémiplégie est suggeree :
une menace d accouwchement prematuré  ou une préeclampsie
pourraient entrainer une dysmaturité et un faible poids de
naissance, prédisposant & une asphy:xie intra ou extra-uterine a
l'origine d'une ‘'"cascade" de complications dans la periode du
post-partum., La les:ion cerebrale définitive pourralt cependant se
constituer precocement ou  tardivement durant cette sequence

d'evenements (7).

lorsque 1'etiologie st inconnue et gue des anomalies severas
sont constatees pendant la premisre semaine de vie, la suwrvenue

de 1'atteinte cerébrale en periode perinatale est envisageable., A




1'inverse ]l 'absence d‘anomalies durant la premiéere semaine de vie

slggere un mécanisme se produisant durant la periade prénatale,

Les items concernant les dysfonctionnements placentaires comme
les métrorragies de 1la grossesse et la preééclampsie sont plusg
fréquemment rencontrés que pouwr les autres infirmités motrices
cérébrales les périodes moyenne et tardive {zéme et ITéme
trimestre) de la grossesse semblent &tre des PE&riodes critigques
durant lesquelles se constitueraient les lesions a 1 origine de

l'hémiplégie cérébrale infantile.

b) Enfants nés prématurement,

Le score des conditions optimales reduites est
significativement plus haut pour las enfants hémiplégigues nes
prematurément par rapport & un groupe temoin. (score moyen de 7,

alors qu’il est de & pour le groupe temoin).

Un risque plus important d'hémiplégie cérébrale infantile
existerait lorsgue les conditions optimales sont réduites par les

items suivants :
- intervalle de plus de 3,5 ans entre les grossesses

- pathologie maternelle chronique, anemie severe,
intervention chirurgicale, pyelonephrite, fiavre au moment

de 1 accouchement.
-~ grossesse multiple

- asphyxie & 1 accouchement.

Malgre tout, il parait difficile de tirer un grand nombre ge
conclusions de ces données, les enfants hemipleglgues etant bien
plus souvent des enfants nes & terme que des pramatures. Cela
expliquerait par ailleurs le fait que  1'on retrouve une qrande

proporfion d'étiologies perinatales chez le premature,

Cependant, on a constate que les enfants hemipléegigues nes
prematurement avaient accumule plus de facteurs de rlsgue

prenataux que les enfants atteints de diplegie spastique.
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IV - CAUSES NON SPECIFIQUES ET FACTEURS DE RISQUE.

Un  certain rnombre de pathologies & l;arigine des
hemiplégies cereébrales infantiles a pu @tre isolé. Il n‘en reste
pas moins vral gue selon une étude récente, &0 % des infirmités
motrices cérébrales non guadriplégiques sont sans cause évidente.
(4%, A partir du concept des conditions optimales il a é&t&
possible d’'isoler plusieurs anomalies maternelles ou foetales
augmentant de maniere significative le “risque hémiplégigque".

Nous allons donc rendre compte des principales Studes et

constatations réaliseées.

1) Fathologies de_la grossesse (20 Y% szlon GOUTIERES et

coll).
a) Métrorragies de la grossesse,

Cette association avec 1l infirmite motrice ceérébrale
a &te depuis longtemps démontrée. GOUTIERES et coll (31) ainsi
que LYON (43) mentionnaient les hémorragies reapétéss de la
grossesse dans les facteurs obstétricaux a 1l origine de

l'affection.

Cependant, les métrorragies semblent etroitement liées a la
prematurité et au faible paids de naissance, et dans 1l 'éetude de
FOWELL et c¢oll (57} an ces facteurs sont corriges, une

association moins évidente est rapportée.

Les métrorragies ne seraient un symptbme significativement
associé a 1'hémiplégie congénitale que lorsqu’elles se produisent

au dernier trimestre de la grossesse.

EVRARD (71} aurait propose comme mécanisme pathaogénique une
alteration de perfusion cerebrale foetale et/ou une malnutrition

due au saignement chronigua.

b) Hypotensions extrémes condulsant & | 'hospitalisation.

Des encéphalopathies kystiques foetales ont ete

décrites apreas des pathologies maternel les acCcompagnesy
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d 'hypotension. Le mécanisme pourrait &tre une hypanie fopetale
et/ou une hypoperfusion. En effet le cerveau foetal, méme sous
des conditions normales "in utéro", n’'est pas protege contre les
fluctuations brutales de pression sanguine, tout particuliérement

1l ‘hypotension.

De plus, des hypotensions dramatigques ont &té décrites lors de
phenomenes compressifs de la wveine cave inférieure, exercés par

l'utérus.,

c} La pré—éclampsie.

Ce facteur serait significatif selon HAGEBERG (71i). La
protéinurie st 1 'hypertension artérielle seraient des facteurs
significatifs, uniquement s’'ils sont présents de maniére severe

au cours du troisiéme trimestre de la grossesse.

L'incidence des signes neurologiques néonatauy serait trois
fois plus importante cher les enfants dont la mére a présent& une
préa-éclampsie sévére. Selon certains auteurs, mais des opinions
contradictoires wistent, la pré—-éclampsie entrainerait des

séquelles newrologigques chez le nouveau—né,

A nater que dans 1'étude de POWELL et coll {S7), 1'HTA

maternelle n'est pas considérée comme un facteur de risgue.

d) Retard de croissance intra-utérin.

-Mentionné par LYON (43) comme un signe en faveur de
l'origine prénatale de 1 'hémiplégie, le retard de croissance
intra-utérin serait selon FHARDAH et coll (5%) le moins important

patr rapport aux autres categories d'infirmes moteurs cerebraux.

Ce retard de croissance pathologique dd semble-t—-11 & des
mal formations foetales, & une pre-éclampsie, au  tabac, a la
consommation d'alcecol augmenterait la morbiditée du foetus et  du
nouveau-ne. Ils entraineraient une diminution de l apport

nutritionnel néecessaire au foetus.
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La présentation de siage serait un facteur additif
significatif.

Il faut également nater que le retard de croissance intra-—
uterin ne serait pas associé a un risque croissant d'hemipleégie

chez le prématuré.”

2) Les grossesses multiples.

Dans la série d observaiions rapportes par  UVEBRRANT,

23 %4 des enfants prematurés hémiplégiques sont 1ssus de=
grossesses mudltiples, chiffre gui apparait significatif (71).

Ce nombre important ne parait pas uniguement relie a ls

prematuriteé mais indique probablement des mé&canismes a point de

départ vasculaire.

Comme nous I ‘avons déja VU, pldsieurs rapports discutent le
lien entre 1 'existence d’'un jumeau mort "in utéro® (predisposant
a une ceoagulation intra~-vasculaire disséminee et au passage de
mateériel nécrotique et thrombotigque vers le jumeau sain) ot la
survenue d’une hémipleégie chez le jumeau vivant (par occlusion

artérielle ceéerébrales).

) Episode infectieux microbien ou viral.

Ce facteur a été plusieurs fois releve par  GOUTIERES
et coll (Z1). Il serait a differenciar dans un certain nombre de
cas des atteintes virales & 1'origine d une étinlogie specifique,

mais comporterait certains agents infectieux en commun.

g) L'alcoolisme chronigque maternel.

Des lesions kystiques cérebrales ont ete decrites

dans le svndrome d’'alcocolisme foetal.

Dans urne etude, i1l & ete retrouve trois cas d hemiplegie
cerebrale infantile parmi 73 entfants de 40 meéres alceooliques. La
prevalence serait de 8,3 %4 soit 200 tois plus que la population

standard (71).




La physiopathologie des 1lésions cérébrales dans le syndrome

d'alcoolisme foetal est encore imprécise mais une circulation
Y

ombilicale altéree, un trouble de syntheése protéi:que ribosomale,

une migration neuronale perturbée seraient en cause.

h) Multiparité, interruption volontaire de grossesse,

avortements & répétition.

Dans son eétude sur les facteurs de risgue de
l1'hémiplégie cérébrale infantile, FOWELL {37} mentionne 8
facteurs de risque, qui s'ils etaient tous presents

entraineraient 78 % de chances de voir 1 enfant developper
1 affection : parmi ces huit facteurs on retrouve d'une rart 1=
notion de Zéme ou Jéme naissance, d autre part les grosse
ayant echoue soit volontairement par interruption de grossesse,
01t 1nvolontairement par avortements i1teratifs. s mUltiparit

serait expliquée par 1 association de i hemiplégie avec un &dge

maternel eleve.

i} Diabete gestationnel.

Farfois retrouve durant la grossesse dans 1 étude de

GOUTIERES &t coll (2Z1), il parait "innocentsa" par les travaux de
NACYE et coll (49) portant sur 43 000 naissances.

Selon eux 1l 'existence d'un diabéte gestationnel n impliguerait

pas un risgue croissant dinfirmite motrice cerebrale.

2) Le poids de naissance.

a) Faible poids de naissance.

GOUTIERES et coll, FHARODAH et coll, FOWELL et coll
sont en parfait accord sur ce point : Il existe dans l'hemiplegie
cerebrale infantile une déviation marquee vers les po1ds faibles,
sans difference entre le poids des hemiplegies droites et
gauches. FHAROAH et coll retrouvent 11,2 % d enfants de faible

poids pour 1 'dge gestationnel. FOWELL et coll incluent le poids
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de naissance dans leurs huit facteurs de risgue majeur (31, =3,

5977 .

En outre, il existe une augmentation exponentiells de la
prevalence de 1l " hémiplégie carabrale infantile avec ls
decroissance des poids de naissance : cerci serait expligué par le
fait gque la mort est plus fréguente que la survie avec hemiplégie
pour les enfants de bas ou trés pas poids de nmaissance  (cT.

sché&ma ci—-aprés),

Cependant, comparées aux séries de diplégies spastiguss, les
séries d hémiplegies cérébrales infantiles ont la plus faible
incidence des trés petits et petits poids de naissance (voir
scheéma). Ainsi, lors du suivi de 70 infirmes moteurs cérshrauy
dont le poids de naissance était 1BOO ¢ ou moins, 1l hemiplegis
representait I % des cas et la diplegie 81 %. Il semblerait
egalement que la distribution des poids de naissance dans les
groupes d'enfants hémiplégiques ne diffeére pas si1grificativement

de celle d'un groupe témoin.

La reépartition du poids de naissance, déviée dans toutes les
séries vers les faibles poids, suqgére plutét 1 importance des
facteurs preénataux, et serait donc un mode d euxpression des

facteurs &ticlogiques précoces.

b) Foids de naissance important.

HOOD =t FERLSTEIN (31) avaient avance une éti1ologle
obstetricale mecanigue. Ils avaient retrouve que le poids moyen
et la proportion d'enfants pesant plus de 3BSO g etailent
significativement plus éleves dans les hemiplegiles droites. Le
passage plus difficile de ces gros enfants dans la firliere
genitale expliquerait que 1 hémisphere gauche, plus expose du
tfait de la presentation habituelle, so1t alors plus volontiers
lese,. Cet element n a pas ete retrouve par GOUTIERES et coll

(3210, par UVEBRANT (71) et parait donc relativement hypothetique.




3) La prématurite.

La fréquence de la prématurits est anormalement eélevae

chez lesz hémiplégiques :

— 44 zur 185 dans la série de GOUTIERES et coll (=i

- 33 sur 150 dans la série d UVEBRANT {71

L &ge gestationnel est ]l 'un des huit facteurs de risgue majeur

retrouvés par FOWELL et coll (S7).

Cependant, comparativement a la diplégie spastique,
l1'hémiplégie cérébrale infantile posséde une trag faible
incidence vis a vis de 1l 'extréme préamaturité. De plus, parmi

toutes les infirmités motrices cérébrales, 1 hémiplegie cérébrale
infantile est celle comportant le Plus faible pourcentage de
naissances prématurées. | ‘étude de EBREMOND et coll (7] sur 1g
devenir &4 5 ans 1/2 d'enfants prématurés montre qu'un seul enfant

ne prematuré est atteint d hémipleégis cérébrale infantile.

L 'etude de VOYER et coll (72) sur le devenir de 404 prématures
neés avant 32 semaines de gestation montre parmi les 9@ infirmes
moteurs cergbraux retrouvés une prédominance de la dipleégie
cerebrale infantile (4 cas), contre 2 hypertonies modéreess sans
gque l'on connaisse exactement parmi celles-ci1 la proportion

d'hémiplégies.

En outre, la distribution de I dge gestationnel dans
1'hémiplegie ceérébrale infantile me differe pas significativement

de celle d'un gtoupe temoin (voir schéma).

Far contre, lorsque 1'on compare les facteurs de risque
prenataux associds & la prematurita, on constate qu 1ls  sont
significativement plus nombreux dans l'hemiplegie gue dans la
diplegie spastique. La prematurite seralt alors etroltement
associee & des evénements prejudiciables se prodursant en periode
neonatale, 1 'hémipleégie de 1l enfant premature faisant partie d un
continuum de risgues assocles aux  avenements pathologigues

survenant durant la grossesse (71).
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4} Fathologie obstétricale de i accouchemsnt.

a) Durée de 1'accouchement et position du foetus.

Un accouchement long est signale par GOUTIERES st coll (310
comme un facteur de risque eventuel, cette remarque étant
essentiellement fondée sur des données statistigues,.

FOWELL et coll (57) ont constate que la durée de la phase
de dilatation et d'effacement cervical n‘etait pas en
cause, par contre la durée importante de 1la descente du
mobile foetal dans la filiere pelvi-génitale fait partie

des huit facteurs de risque majeurs de son étude.

La présentatien de siege est selon FOWELL et coll (S7) un
facteur important connu & la naissance utiliss pour
suspecter une éventuells hemiplégie. Les princtipales

complications obstétricales rencontrées sont la procidence
du cordon, les anomalies dynamigues du travail et 1la
retention de téte derniére avec relévement des bras. Ce
troisieme @lément est le plus important et un forceps
appligué sur téte derniére entraine un melange d'ischeémie—
anoxie et de traumatisme vrai sur la boifte cranienne. Une
encephalaopathie ischemique-anoxigue néonatale peut en
résulter. Une fracture du crine et un hematome sous-dural
seront & rechercher soigneusement. Enfin, les hé&morragies
arachnoidiennes sont fréeguentes, anoxigues ou mécanigques.
Des signes neurologigues néonatausx pourtront etre le prelude

& une infirmité motrice cérébrale uiterieure (). 4
signaler 1 'association significative de la présentation de

si#ge et du retard de e¢rcissance intra—utérin.

b} Manoeuvres i1nstrumentales.

BOUTIERES et coll (31) signalent la relative fregquence de
IT'utilisation du forceps : 1ls retrouvent d’une part la
notion de forceps difficile avec enfoncement crinien,
d’autre part la notion ds forceps bhas non compligue. Cette
item ne figure pas parmi ceux réduisant les conditions

optimales dans 1| etude d UVEBRRANT (71).
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- La césarienns fait partie des eléments majeurs a prendre en
compte pour suspecter une heémiplégie cérébrale infantile
d’aprés 1l '&tude de FOWELL et coll (37). Elle serait le
reflet de difficultes antérisures survenant =n  péricde

prenatale attezignant soit le foetus, socit la mére.

c} Anomalies du cordon et duy ligquide amniotigue.

= un cordon circulaire simple est retrouvé  dams un certain
nombre d’'observations de la serie de BOUTIERES et eoll

(1) .

- Un liquide amniotique méconial avgmenterait le risque
d'infirmité motrice cérébrals selon NACYE et coll (49,
mais il refléterait surtout des anomalies congeénitales.

La rupture prolongée des membranes n'est pas um  facteur
significativement associe a 1'hémipleégie cerebrale

infantile.

S) Pathologie néonatale.

a) Traumatismes crinio—cérébraux néo-mataux.

LYON et GOUTIERES et coll rapportent la  survenue
d'hémiplégie cérébrale infantile A& distance d‘un traumatisme

crinio-—ceérebral néo-natal (4%, 31).

GEIRSSON a étudié les leésions cérebrales néonatales post-
tracmatiques (28), Selon 1lui, 0,5 % des infirmites motrices
cérehrales pourraient &tre issyes d'un traumatisme néonatal. La
presentation de si1ége serait relice a une plus forte proportion
de lésions cérébrales modérees, les autres facteurs de risque
2tant la prematurite, le retard de groissance intra-uterin, les
grossesse multiples, les enfants trop @ros par rapport a 1 age
gestationnel. Selon  luz, les effets du traumatisme seraient
difficiles & dissocier des effets concomitants d une asphyxie,

dun retard gde crplssance intra-uterin, QU d'une nailssance

prématurées,
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Selon FPOWELL et coll (37, l'incidence degs traumatismes

cranio-cérabraus nég-nataud serait sous-—-estimee.

b} Ancomalies cardic-respiratoires,

UVEBRANT (71) retrouve deux facteurs de risgque
périnataux significatifs, l'hypoxie et 1 'asphyxie néo-natale.
GOUTIERES et coll (F1) ont constaté gue 23 % des enfants de leur
s&rie avaient représenté une apnée de oplus ©ou moins de cCing
minutes & la naissance, cédant spontanément 2 la désobstruction H
d’autres enfants ont esu un épisode de cyanose rapidement
regressit, d'autres uwne bradycardie. NACYE et coll (43 ont
remarque une nette corrélation entre apnée et risque croissant

d'infirmite motrice cérépbrale.

L'infarctus de 1l artére cérebrale movernns (enfant ne a terms;,
la levcomalacie périventriculaire et les hemorragies
intracridniennes (prématurés) ont été considérés par de nombreux
auteurs comme les patholooies principalement associees LN

anomalies hypoxigques—ischémigues néog-natales.

-~ les infarctus de la période néonatale ont été considereés
par certains auteurs comme une entite clinmigue, par
d’autres comme un événement thromboembolique ccculte ou une
réponse vasculaire foetale & un deésordre circulatoire

genéralisée (Ze, 18).

- les heémortragies laissent souvent des sequelles a type de
porencéphalie. La porencéphalie est parfois associes & une
héniplegie, résultant alors d une hemorragle

periventriculaire.

— Dans le cadre des leucomalacies periventriculaires ftorsque

in

les enfants atteints ont des 1images unilaterales, 1l

préesentent une hémiparesie spastique.

Les facteurs de risgue périnataux & 1 origine d hemorragiles et

de leucomalacies periventriculaitres sont :

-  1'asphysie,
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— la détresse respiratoire,
- 1l'acidose,

- 1'apnée.

Des opinions divergentes existent @ BLAIR et coll (7)) estiment
gue seulement 8 A des syndromes spastiques infantilez résultent
d’une asphyxie, et dans 1'étude d UVEBRANT (71), est mentionne le
fait qgue par rapport aux autres syndromes spastiques,
l1'hemiplegie cerébrale infantile est celle ayant 1a plus faible

incidence vis & vis de 1'asphyxie.

<) Anocmalies neurologigues neonatales.

Ces anomalies ont até amplement decrites
precedemment. Elles sont géneralement aspeécifigues.
Elles doivent dans tous les cas donner lieu & des

investigations complementaires (ETF, TDM).

Un reexamen néonatal régulier est nécessaire, puis un suivi du
nourtrisson afin de détecter une pathologie neurologigque

chronique.

d) Le score d AFGAR.
Deux points de vue diametralement opposeés existent

- FOWELL (37) ceonsidere gu un AFGAR inferieur & 7 fTai1t partie
des elements entrant en ligne de compte dans 1 évaluation
du risque hémiplegique. Selon NACYE et coll 14%9) um  taible
AFGAR a 10 minutes accroit le risque d infirmite motrice
cerébrale, Y COmpris dans le cadre des aftections

congenirtales.

-  Four UVEBRANT (71, I AFGRR  ne seralt ni1 sensibie, nt
specirfique. D apres MICHAELILS (4%, les anomalies &
1'origine de 1 hemiplegie spastigue ont deja atfecte le

cerveauw en période preéenatale, ctertaines d entre elles




~144-

conduisant a des complications périnatales sans pour cela

endommager encore plus le cerveau.

En résume de ce chapitre nous Fourrions  reprendre la

conclusion de GOUTIERES et coll (31)

L

~ La prépondérance des facteurs obstétricaux ou périnataux
&

dans 1l'éticlogie des hémiplégies congénitalss =st & mettre

en doute.

— Il est probsble que 1l'étiologie est plus complexe et moins
connue, et gque les causes prenatales vy Jjousnt un rdle  fres

impartant.
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E v o 1., U T I O N

L'hémiplégie cerébrale infantile survenant tot dans
l'enfance wva nécessairement interferer avec la maturation
physique et psychigue du sujet. Certaines complications sont
particulieres a cette affection, d 'autres sont dépendantes de

1 'hémiplégie spastique.

Nous allons successivement évoguer la comitialite, la geéns
motrice au niveau du membre inférieur, du membre supérieur et du

tronc, et les troubles intellectusls et du langage.

Enfin nous évoguerons le handicap global et sa toleérance par

1l ' enfant.

I - LA COMITIALITE.

1) Géneralites.

Elle constitue la complication 1la plus redoutable de
l'affection. Elle surviendrait dans 20 & 40 % des cas, GOUTIERES
et coll (31) ayant retrouve 44 % d'enfants épileptiques dans leur

etude, chiffre peut—&tre trop faible selon eux.

Sont exclues les convulsions néonatales (survenant avant 28
Jours de vie) qui sont envisagées au chapitre étiologique et les
crises prolongées  survenant auw moment de 1l'installation de

I 'hémiplégie.

Quoigque l'avis soit partages, il nous sembls tout & fait

logique de prendre en compte les crises convulsives
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hyperthermiques qui représenteraient 10-15 % de 1 'ensemble du

ph&noméne.

A titre de comparaison avec les autres infirmites motrices
cerébrales, on considére schematiguement gqu un hemiplégique sur
deux est épileptigque, alors qu’un quadriplégigue sur dix et un

parapleégigque sur quatre le sont (13),

Il s’agit d’un probléme gquotidien tant sur le plan clinique
gue thérapeutigue, venant alourdir 1 'état clinigus glabal, et

presentant parfois des difficultés dans csa solution,

2) Classification générale.

Mous allons faire un rappel sommaire des différentes

=

crises en utilisant une classification recente (65,

a) Erises partielles (focales).

~— Crises partielles simples (sans alteration de 1°‘état de

conscience)
¥  avee symptomatologie motrice
* avec symptomatologie sensorielle
* avec symptomatologie veégetative
* avec symptomatologie psychique

— Crises partielles complexes (avec altération de 1'etat de

conscience)
* avec debut partie]l simple
*  avec alteration de |l 'etat de conscience d emblee

~ Crises partielles secondairement géneralisees

b) Crises generalisees,




une grande concordance existe

absences
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crises myoclonigues

trises claniques

crises tonigues

crises

Crises

Z) Age de début de la caomitialite.

études.

I1
apres
ROGER

D autres présentercnt successivement plusieur

Dans 1'hémiplégie cerebrals infantile,

nombre d'enfants qui ne preésenter

174

i73

<)

tonico-cloniques

atoniques.

Crises non classifiables

des

des

L dge de début

crises

crises

crises

Crises

apparaissent

apparaissent

apparaissent

apparalssent

des crises est

dans les

avant

avant

avant

aprés

géneralement

chiffres des

U an.

deux ans.

cing ans.

cing ans.

précaoce et

differentes

existe des trises d apparition ultra-tardive, c est & dire

l'3ge de 10 ans
4 %4 selon GOUTIERES et coll (31).

et coll

(60,

4) Semiologie.

t elles représenteraient 10 % des cas selon

Certains individus presenterant un

cours de 1 'évolution de leur camitialiteé.

seul type de crise.

s types de crises.

il existe un plus grand

ont gqu'un seul type de crise au
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Dans certaines études, la comitialite serait plus fréquente
dans les hémiplégies droites gue dans les gauches. De méme, la
comitialité serait plus souvent retrouvées che: leg énfants nés A&
terme gque cher les prématuréds. FPar ailleurs, les enfants nés &
terme developperaient une forme plus sévere d'gpilepsie. (42, 71)

al Crises partielles,

Elles se rencontreraient dans &0 &4 85 ¥ des cas.
Elles représentent le principal type de crise rencontré au
deécours de 1l 'évelution de 1 'hémiplégie cérébrale infantile.

Les crises partielles pourraient se généraliser par la suite.

Quelques exemples (12, I1, &0, 71) :

- CAHUZIAC et ctoll........ &6 7%

— UVEERRANT . we.inrnnenenn 75 %

- RIOGER et coll..v.veeve. 75 %

— GOUTIERES et coll...... 85 %

Des crises partielies simples & symptomatologie motrice sont
souvent rencontrées, ainsi que des crises complexes a debut
partiel simple.

b) Crises généralisees,
Elles se retrouveraient dans 3I2 & S5% des cas,

Guelques exemples (12, 31, 60, 71)

CAHUZAC et coll..vaiv... 47 %
- UVEBRANT. .........vu.u.. 86 %
- ROGER et coll.......... 55 %

- GOUTIERES et coll...... 32 %
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Les deux types de crises leg plus fréquemment rencontrés sont
les crises tonico-cloniques et les absences, avec une legére
prédominance des crises tonico-clonigues. fueslques Crises
myocloniques sont mentionnées dans la série d "UVEBRANT (71).

DPes spasmes en flexion sont signaleés dans 1l ‘étude de ROGER et

coll et dans 1'étude de GOUTIERES et coll (31, &0O).
Dans le cadre des absences, un syndrome de LENNOX-GASTAUT est
mentionné dans 1’'étude de ROGER et eoll (6HO) .
¢) Crises non classifiables.

Elles sont signalées dans 8 % des cas pour l’'étude de
ROGER et coll (&0, 11 % des cas pour celle de GOUTIERES et coll
(Z1). Elles sont classées ainsi  de par leur atypie ou leur

complexité clinigue.

4) Pronostic et évolution.

a) Eventualité de survenue de la maladie comitiale.

— L'existence d'antécédents épileptiquesA familiaux permet
d’'envisager la survenue ultérieure d'une comitialite « 7 %
des hémiplégiques présentant une comitialiteé ont des
antecedents familiaux, aucun hémiplégique indemne de
comitialite n'a d'antécédents familiaux, d aprés 1 é&tude de
ROGER et coll (&M,

- La comitialite serait plus fréguente chez les enfants nes a

terme (71)

= Il n'existe pas de différence significative concernant 1la
survenue d'une comitialité pour les gntfants ayant ou

n‘ayant pas preésente de convulsions nepnatales.

= Des antécédents perinataur séveres paraissent moins
fréquents pour les hemiplégigues porteurs d une

comitialite.
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lLes constatations électroencéphalographigues ne rermettent
pas de prévoir la survenus ultérieure de la . comitialite,
des anomalies paroxystigques sur le tracé étant aussi
freguentes chez les épileptiques gue chez les

mon—épileptigues ayvant 1’ '3ge de trois ans.

Il existerait une nette correélation entre images
tomodensitomeétrigues et sSurvenues ulterieure d une
épilepsie. Lorsque la TDM est normale, il existe sslon
certaines etudes O % de chances de présenter une
camitialité. Lorsgu’il existe des lésions visibles en TDM,
le risgque épileptigue ecst croissant en  fonction de
1 etendue des lésions corticales. L incidence de

l’épilepsie est ainsi intermédiaire pour les lésions du

groupe 2 de la classification tomodensitométrigue
(dilatation ventriculaire unilatérale.). Le groupe I des
lésions cortico-sous—corticales permet de prévoir une

comitialité dans S0 % des cas selon 1 étude d UVEBRANT
(71). Les grades 4, 3, & de la classification de COHEMN et
DUFFNER (18) seraient reliés de maniére significative & 1la
survenue d'une.épilepsie : 86 % des enfants ayant une TDM

grade 4, 5, 6 développeraient cette affection par la suite.

b) FPronostic et evolution de la comitialite installée.

.a gravité de 1 'épilepsie est apprécige en tenant caompte de
la freéeguence des crises et de la géne fonctionnelle

qu‘elles entrainent

* les épilepsies bénignes comportent soit des crises
rares (1 & 2 par an) soit des crises plus freguentes
mais de symptomatologie peu g@nante (absences, crises.

partielles motrices simples)

* les epilepsies de gravite moyenne sont celles avec
une crise par mois  au moins, ou des crises ayant

tendance & se grouper en séraie.




* dans les gpilepsies graves sont incluses & la fois
les crises trés fréquentes (1 par semaine ou plus) et

les etats de mal reépétes.

— Dans la série d'UVEBRANT (717, la moitieé des enfants
epileptiques ont plusieurs crises par an, 1/3 ont plusisurs
crises par mois, 7 % des enfants o©nt une comitialite
impossible & contréler. Farmi ces 7 Zy un grand nombre ont

une hémipleégie d'origine prénatale.
= L’etude de ROGER et coll (60) montre les résultats suivants
* 25 cas dont la gravité est restée stable soit
- 10 bénignes
- 9 moyvennes
- b graves

* 20 cas ob les caractéres de l'épilepsie se sont

modifigs soit
-~ B guérisons
-~ 7 amé&liorations
- 3 aggravations

* 13 malades ant preésenté un ou plusieurs stats de mal

Il ressort de cette étude le fait Qgu'une epilepsie sur cing

guerirait, gue les formess graves ou le devenant representeraient

une epilepsie sur quatres.
- facteurs de pronostic

* une relation existe entrs 1'dge d apparition de la

comitialite et son pronocstic




— lorsque la comitialité apparait avant 1 3ge de
cing ans, les cas graves sont plus nombreux que

ceux de gravite moyenne ou bénigne.

= laorsgue la comitialite apparait aprés 1l 3ge de
Cing ans, lez cas graves sont 4 fois moins
nombreux  gue ceux de gravite movenne o

bénigne.

= le ftaux de guérison est un peu plus important
lorsque la comitialité est apparue aprés 1 &ge

de cing ans.

* une différence existe entre les sujets avant
presentée, au cours de 1l évolution de 1a comitialite,

un seyl ou plusieurs types de crises :

- le pronostic est bon pour les hémiplégigues
ayvant uniquement presenteé des crises

géneraliseées.

~- le pronostic est mauvais pour les enfants ayant
presenté des crises partielles motrices &
sém&iologie complexe. En effet la comitialite
8 aggrave progressivement, auvcune guérison
n'est en général observee, une résistance & la

thérapeutique apparait.

= Le cas ou le pronostic est le moins bon est
celui ou il y a eu association de crises

partielles et de crises genéraliseess.

¢} Correlations entre comitialite et handicap global.

L'épilepsie de 1l ‘enfant serait associees dans 15 % des
cas & un  handicap mental plus ou moins profond. De plus,
l'existence d 'une lésion céreébrale preexistante serait un facteur

aggravant (47).




Dans 1'hémiplégie cérébrale infantile, la présence d‘une
comitialité est souvent associée & une atteinte motrice plus-
éévére, un  retard mental, d autres altérations incluant des

désordres comportementaux.

— Comitialite et niveau mental.

Selon GOUTIERES et coll 31), il existe une liaison
significative entre présence de crises epileptigues et existence
g'un retard intellectusl : 71 % des enfants de son €tude ayant
présente des crises ont un niveau infra-normal, contre 29 %  pour
les non—-epileptiques. En outre, les hémiplégigues dont les crises
sont fregquentes sont significativement plus retardés gue ceux

dont les crises sont rares.

Dans 1 'étude de ROGER et coll 25 % des ééileptiques ont  un
niveau normal et 73 Y um  niveau infra-normal. Farmi les
non-épileptigues &4 % ont um niveau normal 33 % un niveau infra-
normal ce qui peut paraitre un peu pessimiste lorsque 1l on sait
Hue nombre d'auteurs citent les chiffres de B2 % dans un cas et

18 %4 dans 1 autre (&60),

Les épileptigues les moins atteints seraient ceux dont

l'épilepsie a toujours été focale.

Les enfants les plus touchés serzient ceux présentant un
syndrome de WEST ou un syndrome de LENNOX-GASTAUT {(aucun sujet
normal), ceux dont 1 'épilepsie serait apparue précocement, ceux

présentant des lésions anatomigues etenduss.

Dans ce domaine si sensible pour la famille, il ne s'agit 1la
que de donneées statistigues, et 1l &tude attentive de 1 evolution
psycho-affective de ces enfants montre que le pronostic mental

n'‘est pas définitivement fixe une fois pou toutes.

~- Désordres comportementaux.

L existence d'un comportement hyperkinetique ou hyperactif
est fréguemment associe & 1 existence d'une comitialite. Ce

comportement entrainerait des problémes d apprentissage a 1 ' ecole




et dans le travail, et gréverait d'autant le pronostic mental,

puis social.

Dans certains cas, les anticonvulsivants seraient susceptibles

d aggraver ces désordres comportementaun (71).

Il - EVOLUTION DU MEMBRE SUPERIEUR HEMIPLEGIQUE.

La notion d'atteinte elective du membre supé&rieur dans
1'hémiplégie cerébrale infantile est wunhe notion classigue

confirmée par nombre d études, malgre quelques discordarnces.

Lorsque 1 'enfant grandit, la fonection manuelle prand une
impertance capitale tant dans les activites scolaires,
journaliéres gque sociales.

Nous allons envisager 1 'aspect morphologigque et le degre
d'atteinte du membre supérieur en consacrant une large part &

l1'étude de 1z fonctian manuelle et &4 ses résultats.

1) Aspect morphologigue., niveaux ot degtrés d'atteinte du

membre supérieyr.

AU niveau du membre superieur, il existe une spasticite des
fléchisseurs, alors que les muscles extenseurs sont hypotoniques,
La paralysie sarait principalement distale, ainsi que
l'hypertonie spastique. Ainsi, la restriction des mouvements
serait croissante de 1 'extrémite proximale & 1 'extremiteé distale

du membre, (10,12).

= 1l'eépaule se presente en adduction et rotation interne.
Quoigque etant theéoriquement la moins touchee, 1 épaule voit
sa rotation externe réduite dans 43 % des cas selon une

gtude, (71)

- le coude se présente en demi-flexion, son extension e2tant
diminuee chez S0 % des enfants examinés (71). De plus, une

sub-luxation paostérieure de la téte radiale peut 5




produire conduisant ainsi & une limitation de 1 'extensian

du coude.

- 1l'avant-bras est en pronation i cette déformation est iag
plus fréguente de ioutes celles observees au membre
SURErieur. Environ 2/3 des enfants presentent une reduction

de supination, en moyenne de 25°.

~ la flexion du poignet constitue un autre obstacle majeur &
un fonctionnement normal du membre supérieur, elle serait
retrouvee chez 65 % des enfants. L extension du poignet et
l'inclinaison radiale sont, avec la supination de 1 'avant-
bras, les deux mouvements les plus souvent et lesc plus

sevarement atteints au niveau du membre SUp&riaur,

= les doigts sont fléchis, le pouce se presente dans la paume
de la main. Une instabilite du pouce est fréguente dans
1 '&évolution orthopedigue du membre superisur de
1'hémiplégique : il se produit une sub~-luxation postérieure
de la premiére phalange, rendant toute pince stable

impossible (12).

2) Méthodes d 'évaluation de la foncticn manuelle et du

membre supérieur.

a) Etude des mobilités passives.

Elle permet de faire la différence entre une simple
attitude vicieuse et une déformation soit par pseudo-retraction

musculo-tendineuse, soit par deformation ostéo—articulaire.

En effet, dans les hemiplégies spastiques, les muscles
présentent une accentuation du reflexe d'etirement, d on
modification du tonus de posture, d ol une hypertonie de certains
groupes musculaires. Il existe une insuffisance de force tauchant
surtout les muscles antagonistes, par faiblesse ou inutilisation.
Le deséquilibre musculaire entraine ou aggrave une attiltude

vicieuse, permanente, mais correctible passivement.
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La permanence de ces attitudes va entrainer un inégalite de
croissance entre certains muscles et le systeéme osseusx, mals
aussi entre muscles agonistes et antagonistes. La conséquerce est
1l apparition d'une déformation irreductible, d'origine tendimo—
musculaire, par pseudo-rétraction des muscles spastigues et
allongement des antagonistes. Fuis dans une troisiéme phase, ces
deformations permanentes modifiant les pressions au niveau des
cartilages de cenjugaison, vont se surajoutsr des deformations

asté&o-articulaires.

b) Etude des mobilitées actives de maniére sommaire.

L 'observation simple de 1 'enfant permet d'avoir une
bonne ideée de l'utilisatiaon du membre superieur 2t de la main
pour les activités de +tous lec jours, type activités de jeu et
dautonomie (manger, toilette, habilliage).

Il faut aussi apprécier les possibilites de saisir, pincer,
l3cher, La stabilite du poignet est e&tudigée, mais aussi
l'amplitude des mouvements volontaires de 1‘épaule et du coude

pour porter et déplacer (12).

c) Force musculaire.

Elle est évaluede en fonction du baréme suivant

— 0 : pas de contraction.

- 1 :+ ébauche de contraction.

|
k)

mouvement actif en &limimant la pesanteur.

- =2 2 mouvement actif pouvant vaincre la pesanteur.

- 4 : mouvement actif contre la pesanteur et une force de

résistance

- 3 force normale.

La force musculaire est etudiee paur 18 groupes musculaires

divisés au niveau du coude en muscles proximaax et distaux
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(flexion et extension de 1'épaule et du coude au niveau proximal,
pronation et supination é&galement étudiess au poignet, doigts,
pouce, aut niveauw distaly. L 'electromyogramme peut également &tre

utile (10).

d) Méthodes d évaluation fine de la fonction manuells.
~ Evaluation de SOLLERMAN (71).

I1 propose l'évaluation de 8 pPrises manuelles utilisées dans

les activités de tous lesg jours.

[y
]

pince pulpaire (tenir une aiguille entre pouce et index)

h

- pince latérale (tenir une cle)

P |

. pince trépied (tenir un stylo)

4. pince & guatre ou cing doigts

5. prise diagonale palmaire (tenir un tournevis)

6. prise palmaire tranversale (tenir un cylindre}

7. prise palmaire sphérique {(tenir une balle de tennis)

&

B. prise en Htension (tenir une assiette pouce a la fatce
superieure , autres doigts & la face inférieure)
La prise egt chiffrée a :
- %, quand la t83che n'est pas reussie,

2, guand elle est effectuee avec difficulte ou

aver une modification du mouvement normal.
- 1, gquand elle est réussie completement et sans

difficulte.

Une main cotee 4 8 points est normale, 1'alteration maximale

est cotée a 24 points,




Principales prises de SOLLERMAN .
( d'apres P. UVEBRANT ).{ 71 ) .




Une altération est légeére lorsgu’'on trouve moins de 12 points,
modérée entre 12 et 20 points, sevére et indiquant alors

1’absence de préhension velontaire pour plus de 20 points.

- Examen fonctionnel du wmembre supérieur hémiplégique de

EAHUZAC (12).

Les eépreuves demandées sont des épreuves d habilets de 1la

main hémiplégique. La cotation est la suivante =
- . acte non realise
— 1. acte réalisée avec lenteur ou maladresse

Lo

-~ 2. réalisation normale.

Les épreuves sont au nombre de Z0.
i. saisit un objst

. oppose le pouce

S reliche volontairement

4, saisit une cuillére

=. place une cheville dans un trou

&. remplit wune cuillere

7. griffonne

8. ouvie une porte (bec de canne)

5. boi1t dans un verre

14, mange aveco une cuillere

11. mange avec une fourchette

12, cuvre une porte (bouton)?
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132, tourne un robinet

14. allume un commutateur

1o, met une prise de courant

1&. lance

17. se deébhoutonne

18. se boutonne

19. se coiffe

20, s’'essuie la bouche, se mouche.

La valeur conventionrelle de la main hémiplégique se

0 et 40 &

- 0=-10 main inutile

-  10-20 main peu utile

- Z20-3I0 main utile

- Z0~40 sub-normale.

- Etude de BROWN et coll (10).

L'evaluation de la main hémiplégigue st faite

situs entre

a partir

deux sortes de tests 1 des tests neurologigues et cliniques,

des &preuves fonctionnelles manuelles.
- Les tests neurologigques et clinigques 1

¥  amplitude des mouvements articulaires.

de
et

tonus musculaire &value par simple gradation clinigue
de 1 hypotonie  au normal lorsgu 'une resistance
legere, moderee ou saévére & 1 étirement est soumise &
cing groupes musculaires (adductsurs du pouce, longs
fléchisseurs des doigts, pronateurs du poignet,

flerhisseurs du poignet, blcaps).
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¥ force musculaire (décrit plus haut).

*¥ vitesse du mouvement mesurés par le nombre de
chevilles déplacées en 20 secondes du haut vers le

bas sur un tableau perce.
* fatigabiliteée (évaluation clinique difficile).

* etude de la sensibilité. Sont etudices les
sensibilités tactile, vibratoire, thermoalgésique, la
araphestheésie en identifiant des lettres ou des
chiffres tracés sur les téguments sans conitrdle de la
vue. La stéréognosie est eétudige en plagant cle,
stylo, cissaux, piéce de aornaie dans la main et en
demandant la reconnalssance de I 'objiet. La
discrimination de deux points voisins a l'aide de
deux épingles permet de définir la distance minimale
paur que deux sensations indépendantes soient perques
{(bonne pour une distance de 0O-4 millimetres,
moderément altérée entre S et 7 millimetres, médiocre

a4 plus de 8 millimétres.).
les tests de fonction manuelle.

¥ un test comparatif entre la main normale et la main
atteinte est utilisé. Le test debute par de simples
mouvements d’ ouverture et de fermeture des mains, la
prise et le ldcher d'un objet. Fuis 1l ‘enfant doit
manger un biscuwit, placer des objets sur une ligne
meédiane, saisir des petits objets et un morceauy de
ficelle puis les mettre dans des boltes et les
sortir. Fuis une adresse plus fine est demandee
gortir un bonbon de son emballage, deviszer le
couvercle d'une boite, decouper ausx Ciseaus, enfiler
des perles, boutonner, defaire des epingles &
nourrice, COoupeEr une saucisse en pdte & modeler avec
un couteauw ou  une fourchette, remonter un stylo-—
bille, utiliser un tournevis pour demonter une prise
electrique, enfiler une aiguille, attraper une balle

aves une seule main.
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e) Evaluation du niveau mental.

Un #évaluation du niveau mental est nécessaijire pour
apprécier 1a compréhension de l'enfant vis = vig de
1 apprentissage des fonctions manuelles et pour apprécier les
possibilités de réeducation et chirurgicales. Des echelles type
TERMANN-MERRILL, BRUNET-LEZINE, WECHSLER-BELLEVUE sont utilisces
{31, 42).

3) Reésulftats de 1 évaluation.

a) Mobilités actives.
Tous les intermédiaires peuvent se rencontrse :

- la main est inerte, inutilisable et :inutilisee, " ou
seulement comme soutien grossier en cas de besoin. La main
lesée devient alors une simple main d’aide, d’appui, une
meédiocre main secondaire.lLa main peut egalement étre

totalement ocubliée. (13, 43)

= La main peut étre utilisée dane des activités bimanuelles

simples, ou dans des activités bimanuelles difféerentiées.

— Toutes les mobilités peuvent @tre normales et 17atteinte ne
s2 manifestera alors que par une lenteur ou une discrate

maladresse,

En regle geénérale, la supination est irréalisable, 1 'ocuverture
des doigts pour prendre ou licher ne se realise que poignet en
flexion, et la préhension en extension. Le premier temps de la
prehension est ainsi géne par la flexion du poignet et le second
par la présence du pouce dans la paumz. Les differentes pinces

sont difficilement réalisables.

Selon certaines études, 1/3 des parents et enfants consideérent
la fonction de la main zatisfarsante, 1/3 modéréement alteree, 1/3
mediocre. Farmi ces derniers, 2/2 wutilisent la main comme soutien
grossier, alors qu'i/3 considerent la main compléetement

inukile. (71).
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Les enfants & tferme seraient plus atteints que les enfants

prématures.

b)Force et tonus musculaire, fatigabilite, vitesse de

mouvement.

— La puissance musculaire est significativement diminués du
cote atteint, nettement plus au niveau distal que praoximal. La
faiblesse musculaire peut &tre modérde & sévére, et le degré de
paresie paralt suivre le degré de perte de compé&tence manuelle

volontaire et acguise (10).

Il aurait &té =suggereé gue la faiblesse musculaire soit plus
impartante au niveau de la main lors d uns hémiplegie gauche gue
droite.La raison en serait le meilleur contréle exerce par
1l ' hémisphére droit sur la main droite, en cas de lésion de

1l 'hémisphére gauche, que vice versa.

Une autre raison serait la moindre force musculaire de la main
gauche vis a vis de la droite c¢chez le droitier, a 1’'dge de 10
ans, en  tenant compte de la preédominance du nombre dl'enfants

droitiers (10),
- Tonus musculaire.

L 'hypertonie spastigue est plus impotrtante au niveau de la
musculature distale. Les travaux de BROWN et coll (10) ont montre
une grande variation de perte de fonction en rapport avec la
variation du tonus musculaire. Une hypertonie spastique sévere

empéchera " une fonction manuelle wutile s qu'une faiblesse

musculaire gu une perte d habileté soient ou non associces.
= Vitesse du mouvement et fatigabilité.

La main hémiplégigue posséde une vitesse de mouvement
significativement reduite par rapport a une main normale, et une

fatigabilite significativement accrue.

c) Sensibilites.
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L integrite des sensibilites est trés importante, la
fonction de la main étant fortement dépendante des intégrations
sensori—-motrices. Lorsgue la sensibilité est perturbées aucune

main n'atteint le niveau sub-normal (12).

Le toucher, la sensibilité thermo-algésique, la sensibilite
vibratoire et la position des segments de membre dans 1 espace

sont normaux chez la majorite des enfants (12, 71).

Les facultes discriminantes d'origine corticale comme la
graphesthésie, la discrimination de deux points, et encore plus
important le sens stéréagnosigue seraient altérés dans enviran SO
% des cas (TIZARD 42 %, TACHDJIIAN 47 %, UVEBRANT 44 %) avec une

astéreognosie compléte dans 20 %L des cas (71),

Les troubles de la discrimination de deux points semblent
paralleles a 1'altération du sens stéréognosique et pourraient
aussi exister du cdHté sain. Lorsque la sensibilite est normale

CAaHUZAD (12) a retrouveé :
- 32 % de mains sub-normales
- 24 % de mains utiles
- 44 Y de mains inutiles
Lorsque la sensibilité est nettement perturbée il a retrouve
25 4 de mains utilisables et utilisees, et 75 % de mains
inutiles.
g} Niveau intellectuel.
Trolis cas de figure sont envisages par CAMUZAC 12

un guotlient intellectuel (Q.1.) nférisur & &0, compris entre &0

et B0, supérieur a& BO.

= 351 le QI est inferieur a 60, il v a 1 % de mains

inutiles.
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- si le Al est compris entre &0 st 80, &0 % des mains  sont

inutiles ou peu utiles, 40 % sont utiles ou sub—-normales.

- si le QI est supérieur & 80, I7 % de mains sont inutiles ou

—_

peu utiles, 3 % sont utiles ouw sub-normales,

Le @I est impartant & connaitre pour la rééducation 2t dams le
but d'une intervention chirurgicale éventuelle : &n effet audcune
amgélioration n'est possible, tant par la ré&éducation gue par la
chirurgie quand des troubles nets de sensibilité s associent & un

G inférieur a &0.

Il - LA MARCHE ET L'EVOLUTION DU MEMBRE INFERIEUR DANS
L'’HEMIPLEGIE CEREBRALE INFANTILE.

L etude clinique de 1’ enfant hémiplégique avant é&te
placée 4 ] 'dge de 9 mois, nous allons décrire l17acquisition de la
marche et ses troubles éventuels dans le paragraphe consacré a

1l 'évolution du membre inférieur.

Nous mettrons particuliérement 1 accent sur 1 attitude en
eéguin du pied, gui représente la principale entrave & un

accomplissement normal de la marche

1} La marche.

Les enfants normaux commencent & marcher avant 18 mois

dans 97 % des cas .

Il est certain gue la quasi—totalite des petits hemipleéegiques
reussiront & marcher:dans une etude sur 150 cas d hemiplegie
cerebrale infantile, 2 enfants n ont pu acquerir la matrche, mals
d’autres anomalies cliniques sevares etaient presentes, outre

I"hemiplegie (71).

Cependant, il existe un retard important dans 1'acquisition de

la marche 3
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— OBOUTIERES et woll : 46 Y% des enfants commencent a marcher

avant 18 mois (31).

- LYON : 57 % commencent & marcher avant 18 mois. (713

-  UVEBRANT

* 50 % avant I8 mois.

¥ 23 4L entre 18 et 21 mois.

*
I
[
N
B

J

. entre 22 et 36 mois.

* 2 AL aprés I ans (71).

Il ne semble pas que le deficit moteur soit une géne
importante & 1 acquisition de la marche. Dans leur etude,
GOUTIERES et coll (31) retrouvent la meéme proportian
d'hémiplégies prédominant au membre inférieur chex leg enfants
qui ont marché A& un &dge normal, que chez ceux Gui ont eu un
retard de la marche. Far contre, il Y & une relation
significative entre 1l 'existence d'un retard & la marche et d’'un
retard mental : selon certaines etudes, B0 % des enfants
possedant un retard mental ne marcheraient pas a l1'3ge de 18 mois

(71) .

Malgre tout, 1'd3ge moyen de début de la marche serait de 1é

mois, si l1’on excluait les enfants avant um retard mental.

Loersque 1 'entfant commence & se mettre debout, il porte tout
d'abord le poids du corps du c&té sain. L ‘autre membre est alors
en flexion—-abduction. Fuis progressivement 1 'enfant apprend a
marcher, il porte ie poids sur sa jambe malade gul se raigdit en
extension, le pied se positionnant en eguin et en varus. Dans
d’autres cas il existe un genu recurvatum le pied en é&quin etant

KBSOC1E A& un valgus et une rotation externe (12).

Une fois la marche acquise, et en la considérant de maniersa
globale, on obtient d'aprés certains travaux les resultats

stivants @
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=~ marche normale ou trouble léeger.... 57 %

= ¢laudication LT L= = - 1= 7 T 4

= tlaudication T Y R “

5]
e

— incapables de 122=8 1=

Les prématurés n'auraient pas de handicap ou un handicap leger

dans 3/4 des cas (71).

2} Methode dexamen du membre infarieur.

=~ une description morphologique du membre inférieyur doit 8tre
faite au repos, couché, assis, en position debout et lors

de la déambulation.,

-  pPour proceder a 1'etude des amplitudes articulaires, i1l
faut en cas de deformation, essayer de corriger brusguement

cette attitude.

* lorsgu’il nexiste aucune resistance, I"attitude
vicieuse est dus & une faiblesse des muUsc les

cantagonistes,

* lorsque la résistance apparait aprés un delai et e
laisse vainere tras lentement, ¢ est la spasticite

qui est en cause.

* si la resistance s’'accentue deés qu'elle apparait et
ne se laisse pas vaincre totalement, 11 vy &
deformation par pseudo-rétraction musculo-~tendineuse

puis ultériesurement deformation ostéo-articulaires.

) Anomalies évolutives du _membre inferioeur.

Nous excluons de ce paragraphe ! etude du pired equin gui
sera vue plus loin.

Le membre inférieur prend une attitude genérale en extansion.
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a) La hanche et la cuisse.

On note & l'examen une attitude de ia cuisse en

adduction et rotation imnterne.

L'adduction de la hanche peut entrainer une g&ne importante A
la marche, entrainant une modification de la croissance fémorale.
lLa flexion de hanche est legére et rarement invalidamte. Une
réduction de la rotation externe de 1a hanche serait retrouvee

chez un enfant sur cing (71).

Les anomalies articulaires reésultent de la mise en charge de
l'enfant et du déséquilibre musculaire. Ehner l'infirme moteur

cerebral, ces anomalies peuvent &tre :

- une dysplasie simple par anomalie des axes du col femoral,

cu par anomalie du toit du cotyle.
=~ une sub-—-luxation.

— une luxation ou dislocation.

Chez l‘hémiplégique les probleéemes de hanche sont peu freéeguents
par rapport aux autres infirmes moteurs cerébraux, et la gravite
sans commune mesure., CAHUZACD dans une étude sur &11 hemiplégigues
fait etat de 47 % de hanches normales et 53 % de dysplasies

mineures (12).

I1 faut malgre tout rappeler la necessité dun contrdle
radiclogique de la hanche de 1‘enfant hémiplegigque dés la
premiere consultation, et la nécessite d'une survelrllance radio-

clinigque réguliére,
b) Le genou.

Deux types d anomalies sont rencontrees

= Un flexum du genou.
C'est la deéeformation la plus fréquente. Le flemxum est
parfois indirect par hypertonie des Jumeaus, ou pat

hypertonie des " igschio-jambiers 1nternes ASBACIEE A )
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flexum de hanche et A& une adduction. Il est parfois direct

par atteinte des ischio-jambiers.

-~ Un genu récurvatum.
Moins frégquent, retrouve dans environ 1/4 des cas. 11
serait di & la spasticiteée du guadriceps et a une madiocre

régulation du pouvoir de flexion plantaire de la cheville.

Un faible deéfaut d'extension du genou est préférable & une
hyperextension. Deonc il n'existe guasiment jamais de flexum &
aperer chez Il 'hémiplégique. Les rares interventions pratigqueées
(10 sur 611 enfants hémiplégiques dans ume etude de CAHUZALC) le

sont pour corriger le genu récurvatum (12).

Dans ! ‘ensemble, la mobilite articulaire =st plus réduite au

niveau du genou que de la hanche.

4} Le pied &auin.

a) BGénéralitées.

C'est la déformation la plus fréguente de toutes

celles rencontrées chez 1 ‘enfant hemiplégique.

Elle peut devenir invalidante pour la marche, entrainant done

un nombre elevé d interventions chirurgicales.

Son apparition est en regle genérale tres preécoce.
L'éguin est deéfini comme une limitatiom de la dorsiflexion

passive au-dela de la position neutre.

b)) Mécanisme.

L'extension du pied ou flewion plantaire est due & la
contraction du triceps (Jumeaux et soléaire) et accessolirement du
jambier posterieur, des deux peroniers et  des Tléch;sseurs des
orter1ls. La flexion du genou supprime | action des Jumeaus (seuwl
le soleaire reste un  extenseur). Le Jjambier posterieur provoque

une flexion plantaire en varus, le court et le long peronier
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latéral en valgus. Le fléchisseur commun et propire des orieils

donne une flexion plantaire.

La flexion dorsale est due au jambier antérieur et au  long

extenseur commun et propre du gros orteil.

Le Jjambier antérieur combine un mouvement de varus et
supination & la tibio-tarsienne, aidé par 1'extenseur propre du
gros orteil. L'extenseur commun associe un mouvement de valgus et

pronation.

Le mouvement en varus est dii auwx Jambiers antérieur et

postérieur, le valgus aux court et long péroniers.

Les attitudes anormales du pied sont dues & 1 "hypertonie de
certains groupes musculaires et & 1'hypotonie des antagonistes,
Outre la spasticité quasi-constante du triceps, 1"action de la
pesanteur en position assise et la fréquence du deécubitus ventral
chez 1’'enfant expliquent la précocite et la présence du pied

eguin.

La déformation peut &tre dynamique, causee par un réflexe
d'etirement exagéré des muscles du mollet, ou fixée due & une

contracture du triceps sural,

<) Examen clinigue et évolution.
Le pied équin évolue en trois stades successits (12).

-~ Au début, il n'existe gu'une spasticité. L attitude en
equin est correctible passivement genouw etendu et genouw
fléchi. A la marche, l'enfant se déplace sur la pointe du
pied, la démarche é&tant maladroite, inefficace, &8t cause
d une usure excessive des chaussures : elles sont peu usees
au talon, alors gque la partie euwterne des semelles 1 sst
electivement, 1l empeigne étant nettement déeformeé et portant
de profonds sillons (&), A 1l'arrat, immobile, il pose le
talon au contact du sol. C'est ca qQue 1l 'on nomme 1 equan

dynamigue.
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=  Puis la pseudo—rétraction s'installe pragressivement,
creant le pied équin rétracte. Au début, la pseudo-
réetraction commence par les jumeaus. L'equinisme,
correctible genou fléchi, ne 1 'est pas genoud  tendu  en
raison de la tension des jumeaux en extension. & la marche,
l'enfant se déplace sur la pointe des pieds, parfois en
talus et genou flechi, puisque cette flexion permet la
correction de 1'équin. A 1l arrét, il ne peut poser le talon

au sol sauf en fléchissant le genou.

= Enfin, le soléaire pariticipe & la reétraction, le pied équin
n‘est correctible ni genou etendu, ni genou fléchi. & la
marche, 1 'enfant se tient sur la pointe du pied, mais ne
peut poser le talon au sol, guelle que Soit 1'attitude duy

genou, sauf parfois en creéant un genu récurvatum.

Un pied varus associé & 1 ‘éguinisme peut se rencontrer. Il ecst
secondaire A la spasticiteé ou a la pseudo—rétraction du jambier

postérieur.

Un pied valgus est parfois associe a l'égquinisme. lLes muscles
en cause sont le court et long péroniers latéraux.

Le pied valgus pourrait cacher 1l'attitude en equin.

L'équin est la déformation donnant lieu au plus grand nombre
de corrections chirurgicales. Dans la série de CRHUZALC, 46 %  des

611 enfants hémiplégiques ont &te opéres (12).

IV - ATTITUDES VICIEUSES DU RACHIS.

1) Gensralites.

La scoliose est la principale deformation rachidienne

rencontree dans 1 hNémiplegie cérébrale infantile.

Cette déformation est malgre tout pau fregquemment retrouvee,

pulsque HORSTMANN  fait état de 18 % d'enfants atteilnts et
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UVEBRANT de 11 % (71), avec une petite proportion de scolioses
séveres. En comparaison les chiffres extrémes retrouvés dans la
littérature chez 1 'infirme moteur cérébral sont &,3 Y et 38 %,
Jusgqu’a 64 Y pour les infirmes moteurs cerébraux places en

institution (&8).

2) Examen cliniquae.

Les deux signes les plus fréquents retrouveés par

UVEBRANT (71) sont une eélévation de 1l &pavie atteinte et une

incurvation du rachis due au racocourcissemsnt du membre
inférieur.
L'examen doit rechercher des contractions basales, une

insuffisance posturale ou des contractions pasturales anormales,
une faiblessse des muscles et une commande volontaire
insuffisante, des troubles perceptifs, des compensations & des

positions anormales du bassin (41).

Far la suite, 1l 'évolutivite de ia déformation rachidienne doit
étre étudiée, 1 'dSge du sujet et la maturation pubertaire devant
etre connus. Cela permet en effet de prévoir approximativement la
durée de 1 'évolution et 1 'aggravation & redouter : il existe un
tisque d’aggravation importante et rapide au moment de la puberté

et de la maturation squelettique (&).

Selon une enquéte réalisée cher des infirmes moteurs ceérebraux
placeés en institution, le degre annuel de progressicn de la
scoliose serait dépendant du degrée d’incurvation du rachie au

moement de la puberte (&3).

Catégaorisation.

Les scolipses peuvent atre clascees en deux categories :

~ Dans la premiére, la scoliose est due a 1 adduction de
hanche provoquant une obliquite du bassin, associge presgue

toujours & une flexion et une rotation interne (&).




~173~

Il faut donc surveiller la hanche de 1'enfant et si
necessaire {(ce qui, nous 1‘avons vu, est extrémement rare
chez 1 'hémiplégique), rétablir precocement un  équilibre
musculaire correct pour éviter les troubles de croissance
de 1l 'articulation coro-fémorale, aboutissant & un mauvais
centrage gui ajoute son  action pour favoriser loag
excentrations rachidiennes graves. L'inégalité de longueur

des deux membres joue aussi un rdle.

— La seconde s apparente aux scolioses des enfants normausx,
principalement & la scoliosse idicpathique et se manifeste
tout d’'abord dans une attitude scoliotigue susceptible,
genéralement & la période pré-pubertaire, de se transformer

en scoliose de gravite variable.

3) Mécanismes.

L'association scolipse -~ hemiplégie cérebrale infantile
paralit logigue compte tenu de l'asymétrie de tonus musculaire, et
devrait eétre retrouvée dans de nombreux cas. Or, d'aprés tous les
auteurs, il n’'existe gue 10 & 20 % de scolicses dans 1l 'hémiplégie

cérébrale infantile (71).

- Selon cetrtains auteurs, ce sont les phénoménes musculaires
qui joueraient um role majeur dans la scoliose des

hémiplégiques

- Selon BROWN et coll la scoliose serait en Fait due & des

lesions bilatérales (10},

- Selon d'autres auteurs la faible frequence de la scoliose
signifierait que son mécanisme etiopathogenique n est pas

seulement ure asymetrie du tonus musculaire du tronc.

En 1 'occurrence, 11 existerait des arguments en faveur d une
alteration des systemes sensitifs medullaires ou des troubles
d equilibre postural H l'alteration des circuits de contréle
postural au niveau du systéme nerveux central seralt le phanomsne

esgentiel en cause che:z les infirmes moteurs cerebraus porteurs
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d’importantes deéviations rachidiennes. bDans ce cas, les

contractures musculaires spinales asymetiriques se superposeraient

au mecanisme postural altéré (71).

V - EVOLUTION DU TROUBLE DE CROISSANCE DES MEMBRES.

1) HRappel clinigue.

L'hypoplasie des membres atteint & la fois le membre
inférieur et le membre supérieur, elle porte & la fois sur les
parties molles et le squelette entrainant un raccourcissement.
Elle est surtout nette aux mains et aux pieds et particulierement
bien visible & la comparaison des ongles (43). Elle fait tres
souvent partie du tableauw clinique de I "' hémiplégie cérabrale
infantile, sa frégquence etant d'ailleurs peut-etre sous-estimee,
et constitue un excellent moyen de dépistage des hemiplégies

frustes (31).

23 Evolution.

A 1l'd3ge de 10-11 ans, les raccourcissements du  membre
suparieur et du membre inférieur sont trés fréguemment retrouves.
Un étude mentionne un raccourcissement de plus de trols
millimétres au membre supérieur dans 79 % des cas, et de plus ge

cing millimétres au membre inférieur dans B8 % des cas (71).

Le raccourcissement dépasse tres rarement 20 millimétres pour
1'un ou 1 autre membre. Dans la serie d UVEBRANT, la diminuticn
moyenne de longueur est de 15 millimetres pour le membre
superieur et & millimetres pouwr  le membre 1nferieur. Le
raccourcissement du membre superieur apparait donc plus marque,
ce méme travail retrouvant 44 % de membres superieurs porteurs

d'une hypoplasie de plus de 20 millimetres (71).

En ce qui concerne le membre inferieur, HOLT et coll (71) ont

retrouvé une diminution de 20 millimetres et plus dans 20 % des
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cas, entre O 2t 20 millimétres dans &2 % des c&s, aucune
diminution dans 18 % des cas. Les chiffres correspondants pour

l'etude d'UVEBRANT sont 12 %, 75 %, 12%.

l.a main atteinte est en moyenne trois millimétres plus courte
que la main saine, le pied atteint est en moyenne quatre

millimetres plus court que le pied =ain.

Si 1l'on prend en compte les troubles steréognosiques au niveau
de la main, et le degré d'atteinte motrice au membre inferieur,
on constate gue la sévérité du trouble de croissance est
significativement correlée au altérations motrices et
steréognosiques. Cependant, les enfants possedant une =sitération
motrice légére et un sens stéréognosigque normal peuvent avoir une
hypoplasie sévére, alors qu'une croissance normale peut etre

retrouvée lors d'altérations séveres.

En interrogeant les enfants porteurs d’'une hypoplasie, INGRAM
a noté gu’'une hypoplasie pouvait se révéler parfois plus gfnante

que la paralysie elle-méme (71).

3) Hypotheses étiopathogéniques.

Flusieurs hypothéses ont &té émises, mais sans certitude
- abandon du cété paralyse
= diminution du flux sanguin

— lesion d’'un éventuel centre trophigue situé dans le cortex
& coHte des rones correspondant 4 la steteognosie,
expliguant 1l 'étroite relation entre hypoplasie et

altération de la stereognosie.

Malgreé tout, HOLT et coll (71) considerent gue plusieurs
facteurs contribuent a 1 existence de 1l "hypoplasie, 1l explication

conplete devant encore 8tre découverte,
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V]l - LE NIVEAU MENTAL.

1) Généralités et méthodes d'évaluation.

Le niveau mental, plus que le deficit motaur, est
consideéetrée par GOUTIERES et coll (31) comme le facteur eszentiel
conditionnant la possibilite d’un developpement harmonieux. Il
est necessaire de savoir que chez 1l infirme moteur carebral, le
deficit moteur ne modifie pas dramatiquement le développement de

l1"intelligence.

Dans la pratigue, les évaluations psychologlques psuwvent &tre
cliniques ou psychométriques. Les tests psychométrigues sont trés
réalisables et valides, m@me sur le plam d’'un pronostic lointain.
Seul le temps de passation est modifie, et cela mn'a d importance
gue pour les épreuves en temps contréle. En outre, i1l sxiste uns
constance du résultat au cours d examens répéates au fur et a

mesure du développement du jeune handicapé (&7).

a) Mesure du développement global chez 1 enfant de moins

de trois ans.

Les tests mesurent globalement un développement
psychomoteur au cours duquel performances motrices et réussites
intellectuelles sont etroitement liges, Il ne faut donc pas
attribuer aveuglement une valeur pronostique d' intelligence au
déeveloappement psychomoteur. En effet, la lésion cérebrale est
certaine, source oblicatoire de retard psychomoteur, malis pas

necessalrement d une alteration des fonctions mentales,

L'existence d'un signe du manteau traduit un dge mental de 7-8
mois. De m@me un signe de 1 'anneau positif est une etape
sensari-motrice fondamentale traduisamt aussi un ige mental de

78 mois.

Four une oreille avertie, la prononciation des premiers mots
renseigne i1mmédiatement sur 1 efficience du langage. Dans 1le
développement type, il existe presqgue un an entre les premiers
13

mots et la genéralisation du langage. La phrase " papa part:

traduit un dye mental de 20 mois (&7).
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Une discordance entre possibilites motrices et deéveloppement

de l1l'intelligence sensori-motrice doit etre recherchee.

b) Mesure du développement global chez 1l'enfant de

plus de trois ans.

A cet dge, l'efficience mentale se detache nettement
des performances motrices. Donc il importe surtout de savoir A&
gquel mécaniéme correspond la reéussite ou 1'échec a 1'item d'un
test (voir gu’'une consigne verbale est comprise alors gque sa

realisation est impossible).

Le test doit @tre relie a 1"3ge de 1'enfant, il appreécie

surtout le niveau gue 1l 'enfant & atteint.

La mesure d'une efficience intellectueslle glaobale est 1la

seule possible cher 1 'enfant trés jeune.

c? Mesure des aptitudes mentales primaires.

~ Aptitude au raisonnement général.
Elle se traduit par la possibilité d établir des liaisons
structurées sur un matériel guelcongue. La mesure d'une
aptitude de raisonnement ne commence & avoir une veritable
signification gqu’'a partir de & ou 7 ans d'd3ge mental

global.

- Aptitude au langage.

Initialement, elle se mesure par la qgualite de 1 analyse

gnosigue des sons et s'integre alors dans le bilan
orthophonique. Chez 1'enfant plus Hge, on etudie la
richesse sémantique, bien mesuree par les tests de

vocabulaire.
L.a comparaison entre aptitude de raisonnement et ce langage
permet le diagnostic differentie!? entre retard de langage

et retard mental.

- Aptitude d organisation spatiale.
Lorsque le handicap gestuel est modére, cette aptitude

s'apprecie chez l'enfant jeune dans la copie d une figure
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geometrique ou le dessin d’ 'un bonhomme. Chez 1 'enfant plus
dge on peut utiliser la reproduction de la figure de REY ou

des cubes de KOHS.

= Aptitude au calcul.
Dans la population générale IMaptitude au caleul est tres
fortement corrélée a 1 'aptitude au raisonnement, Mais
l'acquisition de la notion de nombre demande un minimum
d'organisation spatiale.
L'insuffisance relative en calcul est treg fréguente chexz

le jeune infirme moteur cérébral.

d) Tests utilisés.

Nous n’entrerons pas dans le detail des tests

utilises mais il faut savoir que les plus utilisés sont :

— echellies STANDFORD-BINET et TERMANN-MERRILL, dérivés du
test de BINET-SIMON, composées d'items de la vie courante

et de series en fonction de 1°&ge.

- eéchelle de BRUNET-LEZINE : observation directe de l'enfant,
questions posées & la mére, permettant un depistage précoce
des troubles du deéveloppement par calcul du quotient de
développement

—~ echelles de WECHSLER-BELLEVUE, dans leur forme powtr

enfants, divisées en deux series de sub-tests
* geérie verbale

¥ série performance

2) Resultats dans 1 'hémiplégie cérshrale infantile.

Dans 1 &tude de GUUTIERES et coll, 92 % des enfants
ont un  niveaw normal  ou sub-normal, leur permettant ains: de
suivre une scolarité normale 22 4 ont un  retard mental
permettant une scolarisation adaptee a leur déficience $ 12 WL oont
un retard mental séveére rendant difficile toute scolarisation

(Z1) . UVEEBRANT (71) dans une etude plus recente retrouve 13 %
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d’enfants ayant un retard mental léger et S % un retard mental
sévére. Cela ! ‘améne a poser 1l 'hypothése d'une diminution reelle

de l'incidence du retard mental a travers les annges.

LEVINE et coll (42) suggerent cependant que le I moyen est 20

points au-dessous de la normale chez les enfants hémiplégigques.

Selon 1a plupart des auteurs, il n'y aurait pas de différence
significative de niveau mental entre hémiplégie droite et gauche
(31, 71}, mais LEVINE et coll (42) auraient trouve un QI un peu

plus élevé dans les heémiplégies gauches (non significatify.

D’aprés certains travau:, le retard mental sévére serait
corréle & 1'age gestaticonnel, e&tant moins fréguent chez les

prematurés,

Aucune étiologie speciftique de 1 ' hémiplégie cerébrale

infantile n'est associde a un retard mental.

Z) Variations du niveau mental en fonction d autres

anpmalies associées,

Une majorité d'enfants hémiplegiques posseédant un
retard mental ont d'autres anomalies associeées ;: 77 % selon
UVEBRANT, GOUTIERES et coll associant insuffisance mentale savére

et handicaps multiples (71, 3I1).

- plusieurs auteurs ont montre l'association significative
entre hémiparésie sévére et retard mental. Ceci serait dii,
selon LEVINE et coll (42), a la taille de la lésion.

Ils se fondent pour cela sur l'etude de tomodensitomatries
cerebrales appreéciees en fonction de la taille lesionnelle
¢ une grande lesion serait correlee a un retard mental :
une leésion etendue aurait alors plus de chances d alterer

severement 1 'aire motrice et ainsi accralitre 1 atteinte.

— 1l existe une liaison significative entre la presence d une
comitialité et 1 existence d un retard intellectuel. Gelon

UVEBRANT (71), 1 'epilepsie est 5 fois plus freguente che:z
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les enfants présentant un retard mental. Voici quelqgues

exemples (31, 60, 12) :

* GOUTIERES et coll : 71 % d’'enfants epileptigues avec

un retard mental.
* ROGER 2t coll.....: 75 %
* CAHUZAC....veuvev.: 74 %

De plus, les hémiplégigques gui ont des crises fraequentes
sont plus souvent retardés gue ceux dont les crises sont
rares. Farmi les enfants ayvant présented des Chrises
convulsives la premiére anpeée de vie, 62 % ont un retard
mental, dont S0 % de maniére sévere., &5i l'epilegpsie a
debute aprés un an, 25 % ont un tretard, seuls 14 % étanﬁ
sevéerement atteintes (31).

Un syndrome de WEST ou de LENNOX-BASTAUT serait toujours
associe & un retard mental savere (a0,

Selon LEVINE et coll (42), l'épilepsie n'est pas wun facteur
déterminant lorsque la taille de la lésion est introduite

comme covariante.

La présence d’'antécedents perinatausx pathologiques ect
significativement associée a une plus grande fréquence de
retards intellectuels (44 % contre 40 %, pour GOUTIERES et
coll (ZT1r).

Il existe une tres forte relation entre retard du langage

2t retard intellectuel (31).

Selon COHEN et DUFFENER (18>, les anomalies EES ne
permettent gue dans un faible nombre de cas de prévoir les
possibilites intellectuelles, idem pour I "absence

d'anocmalies.

La TDM permettrait d'apporter une indication sur le Niveauy
mental, en tenant compte de 1la taille des lesions, Comme
nous 1 "avons vu ci-~dessus. La localisation de la lesion

n'apporterait aucune indication en la matiere.
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VII - LE LANGAGE.

L'etude clinique de 1 'enfant hémiplegique s &tant placee a
1'3ge de neuf mois, le point particulier constitus pat le langage

Nn'avait pas éteé jusqualors aborde.
1) Géneralites.

Le développement rnormal du langage est deéfini par
1'apparition des premiers mots avant l'3ge de 12 mois =t des

premiéres phrases avant 1'&ge de Z ans.

Un enfant est considéreé en retard lorsgue les premiers mots
apparaissent entre 1 et 2 ans ot les premisres phrases sentre 7 ot

4 ans.

Un enfant est considére trés en retard lorsque les premiers
mots apparaissent apreés 2 ans et les premiéres phrases apreés 4

ans.

Le retard de langage est treés dépendant du retard mental.
Aussi, wun retard de langage proportionnel au retard mental ne
sera pas considéreé comme tel. Malgreé toutes ces précautions,
l'incidence réelle est difficile & cerner du fait d'interférences

profondes avec le niveau mental (40, 71).

2) Etiolounies des troubles et retards de langage.

- Le retard mental.
Comme nous venons de le voir Ci~dessus, on ne parlera de
retard de langage que dans les cas o0 le niveau de langage
apparaitra inferieur au niveau dintelligence genarale.
C'est la notion "d'aphasie relative" developpee par TARDIEU
et TABARY (40).

- La surdite.
Farai les infirmes moteurs cerebraux, on trouverait che:z
les "spastigues" des déficits plus ou moins importants  sur

l'ensembhle des fréquences, Chez les hemipleégiques, un
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examen systématique pourrait dépister les surdites

unilatérales.

- Les troubles d’'apprentissage.
Ils sont liés a la destruction des structures cérébrales
d association.
L'enfant est souvent & un stade gnosique et praxigue

inférieur & celui gu’'il aurait si le cerveaw &tait indemne.

— Lésions cérebrales susceptibles d empécher le developpement
du langage.
Le probléeme spécifique de 1 'hémiplégie cerébrale infantile

sera abordé& dans un paragraphe ultérieur.

— Difficultes psychologigues — troubles d'origine éducative.
La fagon dont sont vécues les relations aves les parents,
et surtout la mére, dans les premiéres annees de vie, sort
capitales pour le développement du langage. Il peut v avoir
un rejet pur et simple ayant pour conséguence une grande
pauvrete des contacts, ou une surprotection entrainant une

dependance totale.

Iy Etude clinmique.

Dans la serie de GOUTIERES et coll, 47 % des enfants ont

parlé a& un dge normal (avant 24 mois) (31),

Dans la série d 'UVEBRANT, &1 % ont prononce leurs premliers
mots &4 1 d3ge normal, 28 % étaisnt en retard, 11 % tres sn retard.
En ce gui concerne la fabrication de phrases, 57 % etaient

normaui, 32 %4 en retard, 11 % trés en retard (71).

Un trouble du langage parait plus fréquent chez les enfants

nés & terme gue chez les enfants prematureés.

Globalement, diffeérents travaux ont retrouve des desordres
importants du langage dans 20 % des cas (UVEBRANT), 18 %
(GOUTIERES et caoll), 19 % (LOTZ), 28 % (INBRAM 31, 71).
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Il existe une relation trés forte entre retard du langage et
retard mental, mais selon une &tude, parmi les enfants
hemiplegiques a intelligence normale, 29 % auraient un retard

modéreé du langage.

La comitialité parait aussi un facteur déterminant : dans une
serie ot 12 enfants avaient un  retard mental sévére, 8 sur 12
présentaient une comitialité, et & sur 12 une comitialite
incontrolable. KASTEIN, par contre excluerait dans son etude la

comitialité pour ne retenir gue le niveau mental (4Q).
Deur elements importants sont enfin a signaler 3

- selon certains auteurs les troubles mentaun éclipsent la
difficulté spécifique de 1 'expression ou de P'articulation
des mots, les conduisant & ne rechercher ni troubles

phasiques, ni dysarthrie.

- aucune différence n'existe entre céte de 1l 'hémiplégie et

développement du langage (71).

4) Frobléme de " 1'aphasie congénitale ".

Existe~t—-il comme dans l'aphasie acquise des adultes,

des aphasies congeénitales par lésion d’un hémisphére dominant

Tous les travaux s’inscrivent contre cette hypothese la
proportion de troubles du langage est identigque dans les
heémiplégies droites et gauches, l'dge d ' apparition du langage est
le méme en moyenne pour les enfants ayant une hemiplegie droite

ou gauche.

Selon  FENFIELD (40, les deux hémispheres appatralissent
equipotentiels en ce qul concrerne 1 établissement du langage. 5Sa
I 'héemisphere genetiquement dominant est lese a la naissance ou au
debut de la vie, le lanmgage s installera normalement grice ausx

structures saines de 1l autre hémisphere.

Buelques observations 1solées d'hemiplégires congénitales

droites avec aphasie ont éte presentees, mais elles ont ete
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discutées et restent exceptionnelles : en tout etat de cause, 11
n’'existe aucune observation avec verification anatomigue de
retard grave de langage associdée a une lésicon strictement

latéral;sée.

Il semblerait donc que 1'on puisse conclure a 1 'absence (ou au
caractere trés exceptionnel) d aphasie congénitale par  lésion
unilatérale. Cependant il faut tenir compte d'une étude tres
minutieuse réalisé&e par CHEMANA (40) sur le langage des enfants
hémiplégiques : cet auteur, en eraminant notamment le langage
ecrit (lecture, orthographe), chez les hemiplégiques d dge
scolaire, a reconnu une prédominance des troubles chez les
hemiplégiques droits avec fréquence de la dyslexie et de 1la
dysorthographie, et difficultés scolaires non imputsbles & un

simple retard intellectuel.

VII1 - HANDICAP GLOBAL, TOLERANCE PSYCHOLOGIQUE DU HANDICAP,
ADAPTATIQON.

1) Handicap global.

Nous rappellerons tout d‘abord deux notions importantes :

— 1’hemiplégie cérébrale infantile est considéres comme

1'infirmite motrice cérébrale la moins grave.,
= elle représente une séguelle deéfinitive et theorigquement
non évolutive (43).
Sur ce second point, LYON (473 a considére quune aggravation
peut se produire dans un certain nombre de cas

- lors de 1 apparition secondaire d’une dystonie,

- aprés un état de mal épileptigue pralongé,




-185~

= dans le cadre d’‘une porencéphalie - evoluant en
"porencéphalie soufflante”, necessitant | alors une

derivation ventriculo—-péritonéale,.

Le handicap global a e&te relativement peu étudieé : un handicap
negligeable ou léger existerait dans environ 40 % des cas. I1
serait modéré dans 40 4 50 % des cas et severe dans 10 & 20 % des

cas (I35, 71i).

Une constatation s'impose : certains enfants ont tendance a
accumuler les anomalies séveéres =t les diverses pathologies
asgsocieées a  1'hemiplégie. Ainsi dans ume série, il avait ate
tetrouve 16 % d'enfants présentant un handicap global sevarea,

mais ces enfants contribuaient & &3 % da la totalite des

anomalises sévéres retrouvées dans la série (71,

Le pronasﬁic pout un handicap particuliar setrait
defavorablement influence par la présence d’autres handicaps. Ces
divers handicaps interagiraient et se potentialiseraient, non de
maniére additive mais multiplicatrice. Selon certaing auteurs, le
multihandicap se présente comme le facteur dominant des problémes

neuropediatriques sérisux et persistants (71}.

2) TJolérance du handicap, psychologie et adaptation de

1l ' hemiplegigue.

a) Tolérance.

L'’enfant "spastique" est decrit tomme un enfant gui
a peur @ il & peur de tomber, est émotionnable et a donec besoin
d'étre rassuré. Sinon son hypertonie aurait tendance a augmenter
chague fois qu’'il subit un sStress quelcongue. Une adaptation aux
changements proposés est necessaire, particulierement lorsgqu ils
sont soudains (12), Le milieu est important pour la tolérance du
handicap, notamment 1l 'attitude parentale vis & vis des anomaliss,
se manifestant soit par un rejet pur et simple soit par une

sUurprotection de 1 'enfant.
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b) Dimension psychologique.

Il existe une extréme variation des caﬁactéres, des
comportements, des re&actions rencontrees aucun trait de
personnalite n‘apparait propre au Jeune infirme. Les
manifestations caractérielles, les reactions marginales ou

pathologiques doivent &tre considérées comme une traduction de la

personnalite et non comme une conséquence du handicap (&7).

L7intégration familiale et scolaire est generalement
excellente avant 1 adolescence. Ce developpement affectif sans
heurt s’expliquerait par la nature congenitale du deficit moteur,
Le jeune handicapé ignore le wvécu d'un ernfant valide, n'etabiit

pas de reéference devalcrisante, envisage 1 'avenir sereinement.

Al moment de 1 adolescence, l"integration sociale csemble
souvent moins favorable, le ‘choc" etant lie au decalage =ntrae la
vie réelle gu’'il découvre =t celle gu'il imaginait. Si les crises
de croissance peuvent &tre plus accentuéges, c'est parce gue
l'ajustement social est parfois plus difficile. Un  terrain
anxieux et une instabilite psychomotrice seraient frequents, mais

sans specificité (&7).

€) Adaptation sociale.

GOUTIERES et coll (Z1) considerent gque le niveauw
intellectuel est 1l 'élément 1le plus important dans 1 adaptation
sociale des hémiplégigues, beaucoup plus en tous cas que

l'atteinte motrice.

UVEBRANT (71) rapporte !l 'existerce fréguente d un comportement
hyperactif chez 1 enfant hemipléegigus. Il serait retrouve dans 30
Z des cas, dont 5 % sous forme sevére. L 'attention et la
concentration seratent difficiles & obtenir, entrainant des
problemes  tant a la maison, a l'ecole, gu au travail. Ce
comporiement altererait 1 adaptation de certains NRemiplegigues,

méme d intelligence normale.
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A 1'3ge adulte, l'hémiplégique’ est malgré tout indépendant

dans 99 % des cas, obtient un emplol naormal dans S0 a4 70 % des

cas, et se marie une fois sur diux (statistiques de CAHUZAC (172)),
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MODALITES THERAPEUTIQUES

La rééeducation psychomotrice constitue ie volet
principal du traitement de l1'hémiplégie cérébrale infantile. Nous
l‘evoguerons en détail, avant d’aborder le traitement anti-
comitial et les traitements visant & dimiruer les phéncmanes
spastigues musculaires. Nous envisagerons ensuite la
therapeutigue des troubles orthopédigques., Enfin, =ntrant plutot
dans le cadre de la prise en charge globale que d'un  traitement
precis nous décrirons les diverses orientations scolaires et

professionnelles proposées,

[ -~ LA REEDUCATION PSYCHOMOTRICE.

1) Interéts d une rééducation précoce.

L'interét d'une rééducation précoce a otse souvent

discuteé.
= LCourant pessimiste.

* Selon TERVER et coll (23), un enfant infirme moteur
cerebral deviendra un adulte handicapeé, certalnes
etudes montrant 1 'absence de différence entre enfants
traités et non traites.

Cette methode aurait 1l avantage d'un e2ngagement
familial precoce et positif, et creerait un climat

favorable pour 1l ‘enfant.

*  Selon CADOUX (33), les paralysies sont au-dessus de

toute therapeutique et dureront toute la vie, la
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rééducation devant tre remplacée par la

réadaptation.
— Courant attentiste

¥ Certains auteurs préférent attendre zans agir,
jusqu’a ce gque les signes cliniques se fivent, et

d&buter alors la rééducation.

-~ Courant optimiste

Il est celui gqui remporte la plus forte adhesion.

* BRENIER wutilise 1 'intervalle libre de tous les
enfants & risgque pour une éducation motrice precoce

33, 4.

* CLAVERIE et coll decident apreés 1 'examen du guatrigme
mois s°il faut ou non une rééducation. Selon 2UM, le
cerveau du aourrisson a une grande facilite
d'adaptation, l'apprentissage des mouvements est
dependant des expériences sensorielles, le retard
moteur de 1'enfant retentit sur son développement
mental, la persistance de réflexes anormaux et de
troubles du tonus contrarient les réactions de

redressement et d'éguilibre (16).

Il's gardent donc 1 'espoir de contréler la maturation
cérébrale, organiser la motricite, limiter les repercussions des

leésions neurologiques irréversibles (1&).

- Selon TRUSCELLI, la réeducation motrice deyrait gtre
entreprise le plus t68t possible, les possibilites de
reeducation £tant determinges par la Yregstauration
neurologique des lesions” sous forme d une trearganisation,
le wvecu adaptatif devant permettre I 'apparition d une

cootrdination nouvells (70).

— LAROSI et coll vont m@me Jusgu’'a parler du réle preventif

de la motricite reflexe (33).
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2} Principes généraux d 'une rééducation précocs,

On recherche par ce biais & developper le plus t6ot
poseible les schémes neuro-moteurs posturaux, de déplacement, de -
redressement, et parvenir & la plus grande autonomie locomoatrice

possible. Les perceptions et les gnosies seront affinces.

En effet, le potentiel moteur et perceptivo~moteur sst tres

riche dés la naissance. Le nourrisson est sencible & toutes leg

stimulations, auditives, viguelles, exteroceptives,
proprioceptives (toucher, variation baresthésiqus, &tirements
musculaires, allongement ligamentaire capsulaire, vitesse

d'étirement, tension).

I1 faut savoir repéter les stimulations, les wvarier pour
obtenir une réaction et ne pas lasser 1l'enfant. Le nourtrisson
etant beaucoup plus fatigable gue 1'adulte, des temps de tepos et
des changements de rythme sont a prévoir au courg d'une séancs

(41).

Méthode de stimulation de GRENIER (33).

- La motriciteé primaire (réflexe de Moro, grasping? et 1la
motricité parasite des membres supérieurs sont calmees, car
géneratrices d angoisse pour 1l'enfant. Four cela il faut
cantrdler manuellement l'impotence de 1la rnugque (eliminst

les réactions & partir des reflexes toniques du cou’ .
- Le calme doit &tre prolonga durant quelques minutes.

- Dans un premier temps, l'enfant est maintenu assis sans
dossier, téte et tronc dans le méme are pour detendre leg

membres superieure et que le tronc se redresse,

- Dans un second temps, allonger 1l 'enfant et 1'inciter ALt
redressement actif de la téte et du  tronc en etirant les
musc les thoraco—abdominaux, en comprimant et tirant le
bassin vers le membre interieur en extens:i:on {apptrecier

uniquement le redressement latéral),
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- Dans un troisiéme temps, diriger les reponses motrices au
cours d’eépreuves dynamigues de t+etournement et de
redressement du corps dans tous les plans de 1 espace {(par
exemple, 1 'enfant assis jambes fléchiee est amene par
trotation de sa té&te a regarder en  arriére et laisser son

corps tournste)

Executée auw départ par un phyziothé&rapeute speécialica, elle
sera ensuite enseignée a la mere qui pourra la poursuivre au

domicile.

2) Méthodes classiques de mobilisation passive.

Le travail passif est le plﬁg ancien ftraitement de
1'hémipleégie. lLes possibilités kinesithérapiques s=ont tres
réduites sur les reéeflexes myotatiques pathologiques (& la
mobilisation rapide), elles s 'effarcent donc ici de limiter les

problémes orthopédiques (3&).

La mobilisation passive est la phase initiale du traitement,
permettant au jeune hémiplégique de commencer & prendre
conscience de son corps. I s'agit d'un travail lent, doux et
indolore de toutes les articulations des membres atteints. La
mobilisation doit @&tre suffisamment lente pour ne pas degclencher
un réflexe d'étirement. L épaule et les articulations metacarpo-

phalangiennes seront particuliérement travaillees.

Manoeuvres de décontraction (41i).

Elles consistent & mobiliser passivement le corps de 1l enfant
selon des schemas de mouvements analogues awux schemes neuro—

moteurs decritg.

Ce sont des mouvements de rotat:ion et de flex:ion de 1 aue
corporel et des membres effectues passivement. ta mobilisation
passive des membres est faite selon des schemas d extension-—-
pronation pour le membrae superieur, et de flexion-supination pour

le menmbre 1nférieur.
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Le réaducateur agit en premier sur les extrémités des membres.
Four le membre supérieur, il saisit d-abord la . main et les
doigts, les fléchit en les tournant en pronation. Fuis i1 étend
l"épaule au maximum, et exécute uwun mouvement analogue au
degagement, selon le schéme inn&., Four le membre infarisur, 11
saisit les orteils et le pied, les porte en supination—-extension,
et poursuit le mouvement pour tourner la hanche en rotation

externe—flexion et é&cartement externe.

. 'effet est constate clinigquement ot A l aide dun

electromyographe.

4) Méthodes neuromusculaires

Ellies ont enrichi les methodes classiques oA

l'utilisation de mécanismes neuromusculaires pouvant augmenter

l'efficacité des exercices actifs (mobilisation active des
segments du corps du malade, stimulée ou non par une résistance
exterisure), et agir éventuel lemsnt sur les desordres

neurologigues @

- facilitation par des changements de position generale du

corps (fronc, téte, rachis)

- facilitation par la position des membres {(points ¢les de

BEORATH)

- facilitation par l'utilisation des synergies et des

mauvements globaux.

— facilitation par des reflexes locaux

&) Frincipes de BOBATH (13, 3&, 41)

Selon EBOBATH, la leésion cerebrale n evolue Pas, mais
elle géne la coordination de 1 action musculaire normale,
entraine 1l 'incapacité de maintenir des positions nmormales et
d executer des actions motrices normales. La perte tonctionnelle

de 1l'hemiplegigue correspond donc & une regression des nouvements
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a un niveau d’intégration inférieur & celui du stade d une

motricite normale.
Le handicap moteur est associé & des troubles varigs 2

- la lesion atteint le cerveau immature et entrave croissance

et developpement.

- les troubles perceptifs et sensoriels entrainent un trouble
de coordination et un retard de l'intégration &

1l 'environnement.

- ce retard est aggraveé par les relations difficiles entre la

mere gt 1'enfant.

La réponse des différents grganes gspécifigques doit étre
harmonisée et bien intégrée pour provoguer une reéponse coordonnes:

c'est la fonction du systéme nerveux central.

— il y a dans chague action motrice une part automatigue et
inconsciente : le démarrage est volontaire, les détails

laissés au systéme nerveux central.

- le systéme nerveux central ne connait rien des muscles,

mais unigquement le schéma des actions des muscles.

- 1l 'homme a dii, en premier, perfectionner le ‘“mécanisme
postural reéflexe normal" basé& sur la station debout pour

lutter contre la pesanteur. Il existe trois facteurs :
*  tonus postural normal

* plusieurs degrés d’'innervation reciproque (fixation
en posture des parties proximales, regulation des

Interactions musculaires sur les régions distales)
* gchemas normaus de coordimation

Ce mécanisme postural réflexe debouche sur deux types de

reactions automatiques :
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* reactions de redressement @ positien normale de la
téte dans 1 'espace, alignement de 1la téte et du cou
avec le tronc, alignement du tronc et des membres.

L' 'homme exerce ces contrdles par rotation autour de

l"axe du carps.

* reactions d'éguilibre plus complenes, produlsent
des changements du tonus compensateur pour obtenir
1'éguilibre (changements invisibles ou contre—

mouvements)

Il existe wun enchainement bien defini des réactions de
redressement et d'équilibre durant la croissance du bebe. Donc,
chez I enfant pathologigue, an s'interesse de pres aul
développement de ses réactions de redressement 2t d'equilibre. On
s'interesse aussi au contréle de la téte et du fronc, d'on
partiront rotations, transferts de poids, poussees, appuis
latéraux, reéactions parachutiste. Lorsque le contréle inhibiteur

se developpe, les mouvements deviennent plus volontaires.

Chez 1'enfant pathologique, il existe des signes de retard du
comportement moteur, associes & des symptémes pathologiques
(hypertonie &4 1'origine de postures et de mouvements toujours
identiques). Le contréle postural s'est developpe anormalement
(contrdle de la téte faible, appui sur les bras impossible dans
les activites contre la pesanteur ne pouvant alors étre

Amorcees) .

ROEATH refuse de considérer 1°'infirmite motrice cérebrale
comme  un phénomene musculaire, mais il insiste sur les
perturbations du mécanisme du réfleue postural, provoquees par la
libération des centres inhibiteurs ou tacilitateurs de la

substance réticulee. Ce sont

- le reflexe tonique labyrinthique :
(origine : les otolithes). Cest la posiition dans | espace
qQui distribue les activites toniques dans 1 ensembile © du

cCorps,
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Les réflexes toniques du cou :

* Reflexe tonigque asymétrigue du cou. C'est un reflexe
proprioceptif obtenu par étirement des muscles du cou
(dans les cas sévéres on obtient une extension des
membres  supérieurs et inférieurs esn etirant les
muscles du cété du visage, et une flexion des membres

lors d ' étirements du clte du crine

* Reéflerxe tonigque symétrigue du cou. Ce reflexe
propricceptif moins fréquent est obtenu en levant ou
baissant la téte. Le soulever de té&te a plat—-ventre
ou & genoux augmente les spasmes d extension des bras
et de flexion des jambes. L effet appose ast obteny

en baissanmt la téte=.

Les reactions associées :

Elles sont dues au reldchement des re&actions posturales. Ce
sont des reéactions toniques agissant d'un membre sur le
treste des parties impliquées.

L'effort, la peur, le manque d'équilibre augmentent la

spasticité, en particulier chez l'hemiplégique.

La réaction positive de soutien

C'est un double stimulus
* caontact de la plante du pied au soal.
* pression et etiremernt des muscles du pied.
Il se produit alors une transformation de tout le membre en

un pilier raide 2t rigide.

Deuy_1dees directrices de traitement.

inhibi1tion des reflexes tonigues anormaus par reduction  ou

stabllisation de 1 'hypertonie.

facilitation des reactions posturales normales, des

reactions de redressement et d equilibration.
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Conduite du traitement.

Reprendre tous les schémas de base a partir d’un  tonus
postural normal en suivant lezs &tapes observees chez le

nourrisson normal.

— importance de 1'observation du  mouvement automatigue
normal, de la connaissance du developpement moteur du

nourtisscn et des automatismes.

— Commencer le traitement tres tét, avant 1l 'installation des

schemas anormaud.
= Traitement global (1l ‘enfant est u~ tout) et personnalice,
Comme les difficultés motrices proviennent de la persistance
de schemas moteurs primaires et de la liberation d une activite

posturale anormale, le traitement inhibera les schemas anormauy

de posture et de mouvement et facilitera les SChéemas mormaux.

Inhibition.

Le but premier est le changement du tonus ﬁostural et des
schemas anrormaux, grice au fait que le degré et la distribution

du tonus peuvent @tre modifiés par certaines manipulations,

L'inhibition cherche & interrompre les stimul: gui
entretiennent une activite tonigue exagarea, (blogquer ainsi ou
diminuer les influences des centres d'integration i1nferisure
schemas syncinetiques, spasticite) . Elle est la base des
postures d’inhibition réflese. Ces postures doivent toujours
accompagner le mouvement i l'antidote de 1 exageration statique

est la dynamigue.

Facilitation.

e but est d'obtenir par une manipulation specilale N

aJustement postural avtomatigue normal laxempla: reaction  de
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redressement ou d‘égquilibre) et donc remettre & jour et
reconditionner des actions d'intégration plus é&levess. Far
exemple, l'utilisation des réfleues toniques du cou facilite les
mouvaments d 'extension du membre lorsque la téte regarde du coate

atteint.

Elle doit toujours e@tre assccice & l'inhibitien pour eviter

une réaction dans un schéma incorrect.
L'enfant fait donc des expériences sensori-— motrices normalss.

La manipulation se fait & partir des points cles de contrédle,
situgs surtout au niveau des ceintures et du tronc, influencant
tonus et &activité des autres parties du tronc, cherchant a
stimuler une réponse active, provoguser l1'un  des schemas

fondamentaux se développant les Rremieres annees.

Le contrdle et la stimulation sont progressivement diminués

pour que 1l'enfant apprenne seul a4 contrdler ses mouvements.

Le traitement prend exemple sur le developpement de 1'enfant
normal qui se fait de la téte aux pieds, du proximal au distal,
des activités grossiéres aux activites de plus en plus

selectives.

Le spastique doi1t étre beaucoup mobilisé, doit apprendre &
réagir  aux  changements de positiong 1"inhibition est tres
impartante, elle se fait toujours dans le mouvement gui previent

les déformations.

Cette meéthode peut &tre limites lorsqu’il existe de trés gros

troubles csensitifs.

by FPrincipes de VOJTA (12)

- Considerations geénerales.
Le traitement est independant de 1 "dge. 1l doit debuter par
des enxercices de ramper-réflexe ot de retournement—
reflexe. On ne juge. pas le comportement spontane, ni

l'dge, mais le comportement reflexe.




~198-

L'hypothése est d obtenir l'intégration de ces mouvéments
dans un centre de réactibilite posturale situé au-dessous
du thalamus. Si les 2 réactions réflexes sont intégrées, la
marche & quatre pattes et la suite du developpement mateur
apparaitront spontanément.

Ces exercices simples et stéréotypés sont repétes pendant
dix minutes, 4 a % fpis par Jjour. En dehors de ces
exercices, on laisse 1 ‘enfant & plat-ventre sans aucun
moyen auxiliaire {(la station assise e&tant nuisible pour les
muscles) ., Donc, le petit enfant sera allonge en position
presgue horizontale et seras premeng egalement & plat-
ventre.

Sur le plan crthopédique, la radiographie de hanche est
systématique & = mois. Les appareillages et les
infiltrations sont déconseilles. Une intervention sur le
tendon d’'Achille est plus tard realisable, & 1a condition

que la flexion de hanche scit correctible.

~ Fratique du traitement.

Deux élements & retenir:

* nécessité d’'obtenir des contractions izometriques qui
obligent le thérapeute & immobiliser divers segments
corporels pour agir seulement sur’ un segment tresté

libre.

* Le mouvement est declenche par une pression sw  une
ou plusieurs zpnes de déclenchement. 11 faut attendre
que 1l excitation provoquee par la pression sur la
zone choisie, jointe a d’autres exclrtations,

atteigne, par sommation, le seuil des contractions.

Il s'agirait, pour le sujet sain, de se sentir 1mmobilise au
niveaul de trois membres et de vouloir echapper a cette prise par
un mouvement volontaire du  4eme, auvquel une forte resistance
serait appliquée: 1 effort ains: biogue induirait un mouvement &
distance, réflexe, en rapport avec le ramper ou le retournement-

treflenrs.
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Le déclenchement est Provogque par une pression sur certaines
fones, provoguant une réaction locale et une réponse lointaine
dans le reste du corps: les caractéres proprioceptifs résident
dans un étirement caoamplet des muscles isolés et des Qroupes
musculaires. Une forte intensite provoguera une sommation et
l'extension de 1la reporse vers les extrémites et la téte. Contre
résistance 1 'intégration de cette activitée par les centres dug

cerveau moven est meilleure.

Le ramper-réflexe.

La position de départ est sur le ventre, téte tournge d’un
coteé, le bras du cote du visage en avant, le bras "oocipital"  en
arriere et en pronation. Le=s deus membres inférisurs =ont semi-—

fléchis, les hanches en rotation sxterne.

La zone de déclenchement principale se situe auwx extremités,
la zone de déclemchement d’'assistance & la ceinture de chaque

cOte, et du cOte nccipital sous l'angle de ) omoplate.

* Exemples de rones de declenchement

= Dras COLE VIiSage .. veiraennnen.at epitrochlee
= bras cOté occipital .......0uu...s bord radial distszl
- membre inférieur cAtse visage ...: condyle interne

— membre inférieur cAte occipital talon

Le retournement~réflexe

Un nourrisson sur le dos prend une position &n  reaction

tonique asymetrigque du cou si on tourne sa téte d'un cbHte.

Si 1'on presse sur la poitrine dans l'axe du mame lon, au—
dessus du diaphragme, en oblique depuis la colonne vertenrale, 11
s& prodult une reponse de mouvements conplexes correspondant & un

retournement en totalite.
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Ce principe de traitement est astreignant, et ne peut

réalise gue par des thérapeutez hautement spécialisés.

S) Autres méthodes de facilitation (41).

Ces méthodes sont d'application plus récente.

etre

— Methodes de facilitation par des techniques de rétro-

contréle ou rétro-action (feed-back) =n utilisant notamment

des enregistrements electromyographiques ou d autres

types

(visuels : vidéo, magnétoscope | sonares). Ces methodes

permettent au malade de contrdler immédiatement 1l exercice

demande.,

Ces techniquee sont intéressantes lorsgu1l existe des
troubles proprioceptifs importants ou une rneégligence
severe,

~ Methodes de facilitation par stimulations glectriques

fonctionnelles. Elles pourraient étre utiles dans
l'entrainement & 1la marche du malade auquel elles
donneraient un schéma moteur plus proche de la normale.
Elles restent au stade expérimental en ce qui concerne le
membre supériesur.

Ces techniques de facilitation doivent 2tre utilisees avec
prudence. Elles n‘ont d'intérét que si la volonte du malade se
substitue au mécanisme réflexe, ce gui réduit 1 utilisation chexz
1'enfant.

I faut wveiller & ce qu ' elles ne renforcent pas trop
1 " hyperton:ie.

&) Education perceptivo-motrice (Zo, 41).
Le développement de 1 'habileté gestuelle est un  des

aspects importants de 1'education therapeutigue. Les auteurs

s’accordent pour parler de véritables structures perceptives

1"3ge de 14-18 semaines.

des
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Toutes les théories privilégient les rencontras avec
l'environnement, car on constate gue le developpement de 1°'enfant
2st d'autant plus rapide =t satisfaisant quie ses rencontres aver

l’environnement sont nombreuses et variees.

Le malade doit &tre stimulé du céte paralyseé au  cours de
gestes de nursing, de kinesithérapie, dans la vie de taus les
jours. Il st encourage a regarder sa main, son bras, son  membre
inférieur atteint, & explorer avec la main saine son héemicorps
atteint. L 'entourage essaiera de se placer souvent du cote

atteint.

L'environnement sera enrichi par des objets variés par leurs
formes et leurs couleurs. L'enfant les regarde, les touche et les
manipule, par lui-m&me ou aide. D autres stimuli, vizuels ou

auditifs, s 'efforcercont de le faire regarder du cdte atteint.

Il faut manipuler 1 'enfant, parlar doucement au  bebe  en
chantant des chansons au rythme des activités motrices 1l

s'etablit une situation genératrice de progres psychomoteurs,

L'association des parents est nécessaire et enrichissante pour
favoriser ces expériences, mais il ne faut pas tomber dans un
"forcing" preéjudiciable & l'enfant et aux parents. La notion
d’'education doit toujours l'emporter sur la notion de traitement,
gqui est anxiogéne et culpabilisante. Il y a un danger & trop

demander auyx familles.

7) Reéducation specifique du membre supérieur.

Tant au membre supérieur qu ' au membre inférieur, cette
reeducation est essentiellement uwun traitement preventif des
troubies orthopediques. 11 est necessalre de sauligner
immediatement les limites de cette reeducatian qul consiste

essentiellemgnt a ralentir 1 evolution des troubles (D&,

Il s'ag:t de limiter les attitudes vicleuses duss a des
contractions basales, une 1nsuffisance posturale, ou une reaction
compensatrice & une deformation ou  une position vicieusé sus  ou

sous-jacente. Il s’agit aussi de limiter les deformations osteo-—
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articulaires dues aux rétractions musculaires puis capsulaires et
ligamentaires et au déplacement des secteurs preférentiels de

mobiliteé.

La reeducation du membre supérieur pose de difficiles
problemes et dans un grand nombre de cas le reésultat fonctionnel
reste médiocre. Malgre tout, la rééducation doit Gtre tentee pour
tout membre supérieur hémiplégique n‘atteigrnant pas le niveau

sub—normal (12).

On progressera de la racine du membre vers 1 'extrémite
distale, ne cherchant pas, lors du  travail actif um travail
analytique, mais un ftravail par groupe musculaire., On evitera un
travail en force contre resistance car il risquerait de renforcer

1 'hypertonie et accentuer les syncingsies,

- A l’'épaule, la rotation interne est parfois limitee. La
reeducation passive travaille particuliérement 1 abduction
et la rotation externe. La mobilisation est faite en
décubitus dorsal ou en décubitus latéral du cete sain. I1
est important d obtenir une bonne eléevation, sans douleur,
coude en extension ou en rotation externe. En outre, les
manoceuvres de décontraction permettront de mobiliser
l'articulation dans toute son amplitude. Il ne faut Jamais
"tirer" sur 1'épaule, car cette traction ne servirait gu A
renforcer 1 action tonique des muscles responsables  deg

limitations articulaires.

- Au-dessous du bras, 1l 'extension du coude peut &tre limitee
par la reétraction des muscles fléchisseurs et du rond
pronateur. lLes fléchisssurs du poignet sont retractes,
ainsi que le cubital postérieur et les muscles pronateurs.
La rétraction desg flechisseurs des doigts et du pouce ains:
que celle de 1 adducteur du pouce existent seulement
lorsque des contractions basales importantes et une
impossibiliite de commande volontaire des extenseurs

existent conjointement.
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Le traitement préventif consiste a allonger les muscles cites
sur toute leur longueur : on met 1’'épaule en trotation externe, le
bras en abduction, Ie coude en extension, avant—-bras en
supination, poignet en extension, doigts &tendus et ecartes,
pouce en abduction. Cette position est appelée 1 'extension-

supination globale du membre supérieur.

A partir de 1& les technigques neuromusculaires de BOEBATH

pourtont &tre utilisées.

Les techniques s 'aident des positions de placement de EOBATH :
"points clés", inhibiteurs proximausx (téte, rachis, épaule), ou

distaux (doigts, pouce, poignet).
Elles s’'aident aussi des techniques de facilitation :

— la mise en jeu des réflexes tonigues du cou par rotation de

la téte du cOte atteint favorise }'extencsion du memnbre.

— la pression forte de la face dorsale de la premiére
phalange du pouce permet d 'obtenir dans certains cas une

contraction du long extenseur du pouce.

- une pression forte de la face palmaire des doigts entraine,
en dehotrs de tout réflexe d'étirement, une contraction des

flechisseurs des doigts.

Le but final est d’'essayer d'obtenir pour le poignet des
mouvements de flexion, extension, inclinaiseon et circumduction.
Fuis ces mouvements sont demandes avec un bras en antepulsion, en
flexion ou extension du coude. L'idé&al serait d' obtenir que le
malade spit capable de commander tous ses doigts en flexion-
extension, dans les mouvements d écartement et de trapprochement

et gque la pince pouce-index soit satisfaisante.

La récuperation commence par le Semne doigt mais ne progresse  pas
de fagon satisfaisante vers le bord radial de la main, du fait de
la pronation et de I inclinaison cubitale excessive.

ke patient, pour mieux utiliser ses doigts, devra reapprendre la

supination.
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Nous rappelons que les réesultats seront moderément
satisfaisants la plupart du temps, en particulier au-dessous du

coude.

CAHUZAC (1Z2) rappelle les nécessitées d'une rééducation precoce

* débutee avant cing ans la résducation de la main
permet d'atteindre un niveau utile ou sub-normal dans

52 % des cas.
* entre 3 et 10 ans, 45 %
* apres 10 ans, 34 %
Il rappelle aussi gue dans 1le cadre des mainrs inutiles, le
traitement intensif ne peut éire prolongé que lorsque le niveauw
intellectuel est sub—normal ou normal. Dans les cas contraires,

il serait préférable de "survolter" la main saine et utiliser le

membre malade comme une aide plus ou moins valable.

8) Reeducation spécifique du membre inferieur.

Au niveau du membhre inférieur on pe cherchera pas a
supprimer a tout prix une spasticité des extenseurs (quadriceps,
triceps, adducteurs), mais progressivement des exerclces, atdes
des differentes techniques de facilitation, tenteront d obtenir

une flexion active.
La hanche.

lles schemes pathalogiques se font surtout en adduction,

tlexion =t rotation interne.

Le desequilibre est dii aux contractions 1mportantes des
muscles aganistes et & 1 insuffisance des muscles antagonistes.
Les muscles agonistes sont les adducteurs, le droit interne, le

droit antérieur, les 1schio-jambiers internes, le psoas.




La kinésithérapie consiste 24 développer les schémes moteurs
opposeés  aur schémes pathologigques pour reequilibrer le jeu
musculaire de la hanche. Le reéducateur choisit entre les schames
de reptation et la mise en position debout ou 1la marche. La
position debout avec les hanches étendues favorise la caouverture
de la téte Témorale. Les positions & éeviter sont la position &

genoux et assis entre les talons.

La marche

Le malade etant spastique, la marche s2 fera sur un mode de

syncinesies en extension.

Un recurvatum va souvent de pair avec une attagque du pied au
sol par la pointe qui peut @tre liee & la spasticite ou a dezs

rétractions.

La marche necessite une bonne commande de la flexion de la
hanche &t du genou. Les mouvements de flexion du genou doivent
etre controdlés par le malade, dans tous les degres de mobilite.
Le malade doit acgquérir un bon contréale du quadriceps pour
marcher avec un genou leégeérament flechi, et il ne doit pas

apprendrs a verrouiller son genou afinm d éviter le recurvatum.

Le contrdle de 1 'adduction et de 1 abductiom de hanche est un
element important d une marche satisfaisante. L enfant apprend a

fixer sa hanche & la rendre indépendante du cdte sain.

Le pied

Les deformations des pireds sont dues primitivement &4 1 action
exageree des haubans musculaires gul les ori1entent dano les
directions normales des mouvements physiologiques. Sous I "eaftet
des couples de force deésequilibrés, le pied se porte dans les
positions extrémes de maniére plus ou moins permanente. Fuis sous
l'effet de la pesanteur, les farces déformantes augmentent. Enfin
les ligaments et la portion de la capsule articulaire normalement

freinateurs du mouvement se distendent.
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Trois haubans jouent un role sssentiel :

— hauban éverssur (loang et court peroniers, extenseur commun

des orteils),
— hauban inverseur {jambier pastarieur et anterieur:.

- tTriceps sural,

La kineésithérapie tente de reequilibrer le jey des haubans,
d'eviter 1l installation de rétractions, et de préserver les
conditions d appui pour que la croissance osseuse ce fasse

normalement.

Il faut s'efforcer d'obtenir une dorsiflexion equilibrees du
pied par la mise en jeu des extenseurs des orteils : 1l extenseur
des arteils est reéveille par des stimuli sur la farce plantaire
des quatre derniers orteils, le pied &tant maintenu au s0l, talonm

bien appuyeé, genou bien fixe.

L écartement des orteils par des élements mousses diminue ia
spasticité en extension du pied, &t scuvent de tout le membre
inferieur. Cette dorsiflexion de cheville et des orteils est trec
importante pour le passage du pas et son déroulement du talon aux

orteils,

L'un des buts du raveil de l'extenseur des orteils est de

neutralissr 1 'action varisante du jambier antérieur.

Il canvienrnt aussi dinsister sur le developpement de toutes

les réactions posturales & 1l appui :
— debout,
- debout genoux & demi~-fléchis,
—  accroupt,

- avec des mouvements de godille.

L'orientation des pieds est favorisee par :
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- l'utilisation de bandes en é&lastoplast.

— le port de semelles mouleées en elastomare, introduites et

collées damns des chaussures de série médicale.

— port de chaussures imbasculables st de semelles moulées =n

elastomére de tvype A. GRENIER.

?) Reééducation specifigue du rachis.

Le clinicien doit au préalable faire la part entre une
attitude scoliotique et une deformation vertébrale structureées. Il

existe deux ordres de préoccupations
- l1'evolution de la lésion osseuse.

- l1'état du sujet ou 1'état de maturation pubertaire qui
permet de prévoir approximativement la durée de 1 'evolution

et 1 'aggravation a redouter.

Nous avons deja mentionné les facteurs responsables
{contractions, insuffisance posturale, faiblesse musculaire,

troubles perceptifs, anomalies du bassing.

La kinésitherapie daoit 2tre trés précoce et preventive. Il est
impeératif gque ce soit une redducation active. Elle sera ou non
symetrique, mais les éléments primordiaux seront sa régularite et
la constance de sa qualite qui assurent un entretien rigoureus,
Son  but est la prevention de tout phenomane arthrosique

douloureux (&).

Elle porte principalement sur le contréle simultane de la
position du bassin, donc des hanches et du terornec, en  1nzistant
sur le maintien preolonge des positions erigees, 2t an proposant
des activites de Jjew et des activites fonct:onnel les, VO re

gportives allant danms le méme sens.

Cette kinésitherapie n'est utile que lorsque la position du

bassin est corrigeée. La position corrigeée du bassin nest el le-—




méme possible que dans la mesure ob la position des hanches a &teé
prealablement corrigée. Enfin, la correction de la position des
hanches ne peut permettre indirectement 1la correction d une
attitude vicieuse rachidienne si le bassin est deforme

asymetriquement (bassin oblique des orthopedistes) (417,

Selon certains auteurs, cette kinésithérapie doit surtout étre
prescrite aux scolioses mineures : elle ne pourrait aboutir & la
reduction des indices, en 1 absence de toute contention associée

(&) .

10) Précautions générales & obsarver (703 .

Les technigques de kinesithérapie strictement arnalytigues
ou  segmentaires (meécanothérapie par exemple) zant hautement
critiquables, car elles mne tienment pas compte de 1 atgteinte

dynamique globale.

Les rédéducations impliguant une sur—stimulation neuro-—
sensorielle, gquel que soit le cas, sur des sujets reduits & la
plus totale passivite sont dangereuses et non rentables. De
méniére identique, une  sur—stimulation parentale n est pas

touwjours profitable,

En ce qui concerne le médecin prescripteur, une simple
ordonnance de rééducation pour un kinesithérapeute inconnu  de
lui, que les parents devront chercher, sst & proscrire si 17 on

veut aboutir & une prise en charge correcte.

11) Reééducation des troubles du langage (40).,

Cette reeducation est divises en deun periodes 3

- les premiéres annees de vie, Jusgqu a I ans—-F  ans 1/2  au
cCours desquel les 1l orthophoniste aura rarement a

tntervenir,

- puis la peripde de reeducation proprement dite.
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a) Les premiéres années,

Des la premiére année, des conseils sont donnes auwx

parents pour favoriser 1'éveil du langage.

Les premigégres wvocalisations risquent, en raison de leur
faiblesse ou de leur maladresse, de ne pas &tre encouragees comme
chez 1’enfant narmal. 11 tfaudra, au conteraire, Y atre
particulierement attentif, manifester son enthousiasme et

"repondre” & 1’'enfant en répétant les sons qu'il a produzts.

Il faut rechercher les positions dans lesguelliezs 1 enfant

babille le plus facilement.

En  hkinésitheérapie, il  faut trouver les pasitions de
facilitation de la parale ou au babillage, favoriser
l'association mouvement-phonation (un enfant que 1 'on fait passer
d'une position & une autre, auquel on fait decouverir, méme de
fagon passive, certaines possibilites de mouvements, se mettra &
vocaliser). Le fait de parler a l'enfant, de chantonner au cours
de la séance de kinésitheérapie, peut egalement &tre un facteur

favorable.

I1 faut enrichir la comprehension, le vocabulaire, commentar
la vie quotidienne, traduire les perceptions en langage, utiliser
largement les jouets, les livres d’images, Suppleer au  mangue
d 'expétience motrice et sensorielle en déplacant l'enfant et en

ne le confinant pas au domicile.

Les organes mis en jeuw dans la mastication et la deglutition
etant les mémes que ceud mis  en jeu dans la phonation, 11 est
souhaitable de ne pas poursuivre trop longtemps une alimentation

liguide.

b)Y La reeducation proprement dite.

Elle debutera en général entre I ans 1/7 et 4 ans 1/2
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Frincipes

¥ elle doit étre individuelle, & raison d-au moins deux

séances par semaine, pendant plusieurs anness.

*# Tfaire un choix des techniques a utiliser en fonction
des atteintes les plus importantes mises en evidence
par un bilan analvytigque et fonctionnel, en fonction
egalement du niveau intellectusl et eventuellement

des nécessités scolaires.

¥ se garder de lasser l'enfant et lui donrer un
sentiment d échec en insistant trop sSur zes
difficultés H privilégier Prag ailleurs

l"indispensable bonne relation avec l'enfant.

*  demander au kinasithérapeute de falre parler
1’enfant, & 1’'cccasion de certains exercices, comme

des exercices de maintien postural.

* la lecture, les exercices de vocabulaire en classe,

seront 1l'occasion d'un exercice phonétigue.

¥ la famille exige par exemple que certaines demandées
soient exprimées verbalement, méme si le langage est

incorrect.

* en education du langage, n’aborder au deépart guune
seule difficulte. Commencer par des syllabes i1soless,
puis des mots de deux syllabes faisant partie du
vocabulaire courant (une exception cependant, la
necessite de stimuler et interesser l"enfant).
El:miner les incitations sencerielles (bruits,
conversations), done eviter la presence de persornnes

etrangeres,

* les posi1tions asslses zont beavcoup plus
physiologiques pour la phonation, 2t permettent le

travail devant la glace.
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* l'introduction des diverses difficultés sera tres
progressive, le but du traitement etant d arriver a
un contréle moteur et de la phonation simultanément.

M&thodes

* les exercices analytigques de la motricite visent a
ameliorer le fonctionnement des divers &tages de la
phonation.

Le travail de la respiration se fera en contrdlant la
decontraction progressive du diaphragme au cours de
l'expiration, en &mettant des S0ONs prolonges ocu  des
soupirs,

Le travail de la motricite du iarynx permet d abtenir
une bonne coordination avee la respiration, surtout a
l'attague du son (faire vibrer le thorax en Tui
imprimant de petites secousses rapides avec les deuy
mains, si un son est émis "par hasarag", le faire
remarquer a 1 'enfant).

Four travailler la motricite du voile, on 1 'effleure
avec un  pinceau ou  une spatule pour obtenir des
mouvements reéflexes, créant ainsi: un véritable
conditionnement.

Les mouvements des lavres, de la langue, des
mdchoires, se travaillent lors d exercices faits sous
forme de jeux.

* exercices fonctionnels :

- deglutition & plat~ventre.

= aspiration avec des tuyaux de plastique de
calibre de plus en plus petit.

- exerclces de souffle qgui mettent en Jeu les
levres, les joues., la respiration.

* la regducation de 1la parole proprement dite porte sur

l7articulation, le debit, 1'intonation qul ne sont en

regle generale pas touches chez L'hnéemiplegique.




* parfois, des agnosies auditives sont présentes : 11
s'agit en général de difficultés de reconnaissance de
phonemes peu différents. Le seul moyen d'ebtenir une
am&licoration est daugmentar la quantite
d informations auditives pat des seances He
reconnaissance de mots ne différant que par uns

consonne.

* afin de developper les gnosies tactiles et profondes
une prise de conscience des temps de la respiration
et des vibrations laryngées est necessaire. I1  faut
gque 1l 'enfant puisse aussi explorer son visage, qu- il
s’aide du mircir pour reproduire certains mouvements.
On utilisera des excitations tactiles, thermigues
(morceauw de glace), vibratoires au nivesu des leévres.
AU niveau de la langue an utilisera des stimulations

d'ordre gustatif (sucre, sel, moutardes).

Troubles du langage écrit.

Les troubles du langage eécrit (lecture et orthographe?,
lorsqu’ils existent (voir travaux de CHEMAMA (403), ne sont
guere différents de ceux decrits chez les enfants
apparemment indemnes de toute lésion neurologiqgue.

FPour faciliter la lecture, on peut mettre en oceuvre des
exercices d'automatisation par perception globale des mots
les plus courants de la langue frangcaise (vocabulaire dit
du "frangais fondamental"), On  automatise de méme des
phtrases usuelles construites avec ce vocabulaire de base,
C'est un travail personnel de longue haleine gu'un éleve de
12-1% ans devrait &tre capable d'entreprendre, soutenu par
sa famille et ses enseignants et contréle au besoin par son

orthophoniste.

Fesultats et linpites du tra:tement

Il faut s attendre &4 une education longue, poursulvie sur
plusieurs annees,

51 1'enfant plafonne, n a fai1t aucun pragres au cours dune
annee scolaire par exemple, on est  ameneé en genaral a
interrompre  les seances d orthophonie, quitte a les

reprendre un ou deux ans plus tard.




Selon EOREL-MAISONNY (403, l'orthophonie

possede ses limites dans 1 infirmite motrice

cerebrale, mais il serait aussi

grave de

poursuivre une g#ducation inefficace gue de

priver de cette méme réaducation

qui elle est utile,

Pl - LE TRAITEMENT ANTI-COMITIAL.

Les regles du traitement anti-comitial dans

celui chez

1'hémiplegie

cérebrale infantile obéissent aux tégles theérapeutiques ce

l'epilepsie essentielle.

Trois particularités cliniques existent, rendant non  uniforme

le traitement anti-comitial.

- la comitialité peut se manifester sous Torme

de crises

differentes d'un sujet & 1'autre, et un méme sujet peut,

durant son "histoire comitiale", présenter differents types

de crises.

- la comitialite est prévisible, gquoique non

dans 1l’'hémiplégie cérsbrale infantile, un

preventif porctuel lars d 'episodes fébriles

toujours préconise.

- un  certain nombre d‘enfants presentent un

rebelle une lesion anatomique existant, un

chirurgical a eté parfois discute.

1} Medicaments anti—-epileptiques.

systematique

traitement

est alors

comitialite

traitement

Nous avons reun les médicaments scssentielg dans  un

tableauw, fournissant les principales donnees

therapeutiques anti~comitialtes V3510,

Sl Cces
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DERCMINATION « NOM DE : FOSOLDGIE @ DEMI-VIE : MBRE : TaUxX : :
COMRME @ SPECIALITE @ ag/kg/) ¢ {EN HEURE):PRISES:  SANBUIN INDICATIONS !

: 3 H 1/ JOK: H :

Phéncharbital : GARDEMNAL 31 70§ pAdulte : Crises partielles :
t ALEFSAL : : : 165-130 manl/1 @ Crises généralisées comvulsives :

: : : : 115-30 pg/el & Etat de sal H

H : : : tEnfant : H

: H : : 185 mwol/l : :

H : : H 120 pg/ml H :

Phénytoine : DI-HYDAN ¢ 8¢ 2448 2 :Adulte 1 Crises parfielles :
: H H : 120-50 ymol/l ¢ Crises généralisées convulsives :

H : : t ¢ 512 ug/al : H

: : : H iEnfant : H

: : : : +50-80 pmol/i :

: H : ! 110-20 po/al H :

Frinidone : MYSCLINE @ 20-40 2t 2 1 510 poial ¢ Crises partielles :
: H H H 130-43 pmol/l 1 Crises généralisées convulsives :

Carbasazépine : TEBRETOL @ 10-20 : 10-25 : 3 1 &0 ng/al : Crises partielles H
: T : : 121-42 pmol/1 & Crises généralisées convulsives :

Valproate de : DEPAKINE 30 1 I5-17 1 2-3 :60-100 yg/ml  : Crises partielles H
sodiua H H ¢ H $400~700 peol/l ¢ Crises généralisees comalsives :
: H H : : : et non convulsives. :

H : ' H : : Syndrome de WEST :

: H : H : : Syndrome de LENNOX-BASTAUT :

Ethosuzimide @ ZARONTIN :  20-30 30 s 2 :40-100 pg/ml  : Crises généralisées non convul- @
: H : : :300~700 peol/1 : sives (absences, eyoclonies, :

: : : : : : crises atoniques) :

Progabide t GABRENE @ 3545 ¢ 3-10 : 3 :0,9-1,2 pgsal : Crises partielles :
: H : H : t Crises généralisées convulsives :

: : : : : : Syndroge de HEST :

H H : : : ¢ Syndrome de LEMMDX-GASTALT :




Mécanismes d action et effets indésirables.

— Fheéngbarbital
Il eléve le seuil epileptogéne et inhibe 1la propagation de

l activite epileptique. A des concentrations bascses,
l'effet de potentialisation sur  l'activite du GABA semble
prédominer avec pour consequence un renforcement celect:t
des veoies inhibitrices. A des concentrations elevees

apparalt un phénoméne de stabilisation de membrane.

* Effets indésirables : cutaneacs (erytheme,
etrythrodermie sévere?, algodystrophaie, anemie
mégaloblastigue, sedation, excitabil:ite psychomotrice
et troubles caracteriels cher 1l enfant, induction

enzymatique.

- Fhénvytoine

Elle réduit l'intensité et la progression d'une excitation

exlcessive.

* Effets indésirables : gingivite hypertrophigue,
ataxie, nausées, confusion, vertiges, pancytopénie,
anémie megaloblastique, adénopathies, hirsutisme,

rash cutane, induction enzymatigue.

- Frimidone

metabolisee en phéncbarbital.
* Effets indesirables identiques.

- Carbamarépine

Mecanisme analogue a celur de ia phenyiolne, reduction de

la transmission syhaptigus,

¥ Effets indesirableg : somnolence, sansations
ebrieuses, nauseess, reactions cutanees {trrash,
Bpidermolyse bulleuse), agranulocytose, AN&m1 e

aplasique, figvre, adenopathies, troubles de la
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conduction cardiague, proteinurie, hyponatrémis,

faible induction enzymatique.

Valproate de sodium.

Le mécanisme d’'action propose, serait, sans certitude, Line

avgmentation du taux du GAEBA ce&rébral.

¥ Effets indésirables hepatopathies, tremblemants,
obnubilation, chute des cheveux, anémie, lewcopénie,

thrombopénie, prise de poids.

Ethosuximide

-

Suppression de 1'activite paroxystique de pointes—ondes a 3

cycles par seconde.

* Effets indesirables : troubles digestifs divers,
anemisg, leuvcopénie, troubles cutanes iurticalre,
syndrome de STEVENS-JOHNSON) , lupus arythemateusx

disséminé.

Frogabide
Agoniste intrinseque et hautement spécifique des recepteurs
BABAsrgiques, sars intervenir sur  la synthese, le

metabolisme et le captage du GAEA.

* Effets indeésirables : hepatites cytolytigues
fréeguentes (0.4 a 1,7 4 des cass, somnolence,
trovbles gastro—intestinaus, vertiges, asthernie,

excitabiliteé et irritabilite.

2) Conduite du traitement dans 1 hémiplegie cerebrale

infantile.

4) Renles d hvglene concomitantes.
Sont deconsei1lles :
la Taligue,

Ia mangue de sommeirl,
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~ la prise irréguliére du traitement,
- les évenituelles stimulations lumineuses intermittentes,

= et pour le sujet plus dce la prise d aleool (65).

b} Therapeutique chex 1 'znfant indemne de comitialite.

Deux cas de figure peuvent se preésenter =o1E
1l 'enfant est, et restera indemne de comitralite, soit il n'a pas
présenté de crises mais en présentera  wun jour. spontanement ou

treés fTréquemment & 1'occasion d’'un épisode d hvperthermie.

Mous rappellerons qu il gxiste des mMOYens d4de prevolr  1s

surtvende ultéeriewre d'ume comitialite sans certitude totale

- Les antécedents epileptiques familiauxn sont
significativement corrélés a 1 existence future d une

comitialite (&0).,

—

= Une TDM de groupe 3 (lésions corticales et/ou sous—
corticales) comporte de fartes chances de wvoir se
developper une comitialite, les grades 4, S. & de la
classification de COHEN et DUFFNER (18) comportant 86 7% de

chances.,

~ Reciproguement une TDM de groupe 1 (normal; ou 2
(dilatation ventriculaire unilatérale) comporte dans 1= ler
cas probablement aucune chance, dans le second guelqgues

chances de présenter une comitialite i1ntercurrente.

— L 'EEG ne permet pas en general de prevolr la comitialite.

Ern regle generale, gt quellies que soi1ent les dornnéees des
2ramens complémaentares, aucun trartement anti-comitial A est

institues.

La regle essentielle est la prevention des convuls:ions
hyperthermiques par diazépam (Valium*) a ralson de O,.S 4 i
mg/kg/sj en respectant bien le nombre de prises qu: est de 4  par

JOHLE .
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c) Thérapeutigue de 1la comitialité installeée,

La crise convulsive inaugurale peut &tre sSpontange,
ou d'etiglogie hyperthermique. Compte tenu de l'existence d une
lesion cérébrale Sous—jacente, la tendarce est alore de traiter

l'enfant.

La monothérapie est de régle, avec un produit efficace sur e

type de crise presente, et bien taolérs gar l'enfant (51,

On utilise spoit 1e phénobarbital (Gardenal=": s1 1l 'enfant a
presente une crise généralisce convulsive ou une crise partiells,
ou le valproate de sodium (Dépakine*) lors de crise genéraliseée
convulsive ou nan, de crise partiellie, de syndrome de WEST aou

LENNDOX~-GASTAUT.

L'introducticon du traitement se fera de maniére progressive.
L'enfant sera revu avant la fin du Zeme mois de traitement, puis
regulierement. L 'efficacite du traitement sera apprecide sur  la
disparition des crises ou la diminution de leur nombre, parfois
difficile a faire si 1la comitialite est modérée avec des Crises

peu fréquentes (51, &7).

Une surveillance é&trpite de la survenue d effets secondaires
sara instituée : tout effet de somnolence, de viscositée mentale
2t d'asthénie doit etre évite capr 11 serait incompatible avec
1 éducation motrice, la cognition et 1la vie relationnelle du
petit hémiplégique, A l1'opposé, des manifestations d'axcitation
et d'irritation tout aussi génantes sont rencontrées chesz le

jeune enfant trajite Par phéncbarbital (Bardenal%).

- des troubles digestifs, Cutanes, des signes clinmiques
d'atteinte hepatique ou hématopoietique doivent attirer

1 'attention.

= la surveillance biologique des transaminases et necessaire
avec le valproate de sgdium. Flle sera bimensuelle, puls
mensuelle, durant les six premiers mois. tn contrdle
globulaire n'est necessalre quea lors de signes clinigues

d'atteinte hematopoirétique (51,63%) .
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-~ l'arrét du traitemsnt anticomitial est parfois possible
dans 1 'hémiplégise cérébrale infantile : il est tente apreés
plusieurs années sans crise, et la diminution s 'affectue ce

maniére trés progressive.

d) Comitialiteé reésistante & une monothérapia.

Si la clinique n’'est pas satisfaisante, le docage
pharmacologique du meédicament eot indispensable. I1 permat de
saveir si le  taux sanguin du medicament se situe dans la TOne
thérapeutique ou non. En  cas de sous—dosage et si l'on a 1la
certitude de la prise effective du traitement, une augmentation

de la dose est effectude.

51 l'inefficacite demeure, il est possible ds changer de

medicament, ce de maniére progressive.

Apreées plusieurs tentatives infructueuses de monotherapie on
paut étre amenéd & instituer une polythérapie, sous contrfle

biologique car un certain nombre d'interactions existent (&3)
= le valproate de sodium :

*¥ ralentit le meétabolisme du phenobarbital et augmnente

sa concentration sanguine d environ 30 Yoy

¥ augmente la concentration de 1l 'éthosuximide d'enviton

* a3 une action complexe avec la phenytoine.
Initialement, il diminue la concentration sanguine de
la phénytoine mais accrorit la fraction libre. Fuis au
bout de gquelgues semaines, on observe une nouvelle
augmentation de cette concentration sanguine, aveac

une fraction libre toulours alngmentee.

*# la carbamazepine et le phénokarbital diminuent la
concentration sanguine de la phenytoine.

Exceptionnellement 1 'effet inverse 25t obhserve.
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Nous introduirons deux restrictions a l"institution d'une

polytheérapie ;

- la corrélation entre les tauwx plasmatiques =% l'efficacite

therapeutiqgue n est pas toujours parftaite.

- des crises frequentes mais benignes sur le plan de 1a
tolerance (certaines crises partielles simples par sxemple)
sont preférables & une escalade thérapeutique parfois
nefaste au développement psyeho—-moteur de l'enfant

hémiplégigue.

Une monothérapie peut etre instituée lors d'une comitialite
rebelle : il s'agit du traitement par progabide (ZEabrensv~). I1
est réservé au traitement des comitialites sEveres resistant  aux
autres anti-épileptiques. Il peut &tre utilise en monotnerapie,
mais aussi en association. Une surveillance rigoureuse de 1a
tfonction hépatique est nécessaire : des hépatites cytolytiques
sont survenues dans 0,4 4 1,7 % des cas, une augmentation simple
des tftransaminases a 2 fois 1a normale sans autres signes

clinigues a été constatée dans prés de 10 ¥ des cas.

Il reste enfin le probléme du traitement chirurgical de 1la
lesion anatomique causale, lors d une -comitialite incontrélable.

Nous allons 1'évogquer maintenant.

Z) Le trartement chirurgical.

Mc KENZIE an 1928  fut le premier a effectuer une
hemispherectomie cher un enfant atteint d ' hemiplegie ceérenrale
infantiye et presentant une comitialité incontré&lable (29). Cette
Fremiepherectomie o plus precrsement  cebtte hemidecortication
cerebrale Consliste en l'ablation du cortex d un hemisphere
cerebral, accompagnee dune portion variable des navausx  gris
centrau: contro-lateraux., Lablation tfaisse une grande cavite en

continuitbte avec le systdéme ventriculaire.,

De bons resultats tonctionnels & court terme sont rapportes,

mats an detriment de complications severes precoces el tardives :




— mortalité post-opératoire precoce de 12 %

- mortalité tardive de 20 %

- hemorragies intracré&niennes un & vingt ans aprag

Il intervention

— hydrocéphalie un a vingt ans aprés 1 'opératicn.

Devant ces complications, l 'opération esi largement

abandonnés, mais des alternatives plus siires  sont auscsi

recherchées

Les alternatives (29).

- nemisphérectomie modifiss,

* s0it hémisphérectomie sub—totale par ablation ges Z/Z
ou des 4/5 de 1 'hémisphére. Il n'y aurait gue S % de
complications tardives, mais l'epilepsie serait un

pew moins bien contralée,

* s0it hémisphérectomie type Montréal.
Une partie du lobe frontal antérieur et de la réegion
pariétc—occipitale posterieure subsistent, mals
deconnectés du  reste du cerveau, revenant & une
hémisphérectomie totale sur le plan fonctionnel.

Les résultats préliminaires semblent prometteurs.,

* soit hémisphérectomie type Oxford.
1l s'agit d une hémispherectomie classigue, mais avec
creation d'une cavite hemispherique remplie par  une
collection, et isolee du systeme ventriculaire par
obstruction du foramen de Monro homolateral,
Le recul pour Juger de cette technicue n est pas

suffisant.

= commissurotomie.
fondée sur le postulat selon lequel le corps calleusx parait
Jouer un role majyeur dans la propagation des decharges d'un

hémisphére & 1 autre. La division des commissures 1ntep-
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hémisphériques emp&cherait les decharges focales d‘évoluer
vers des crises partielles ou géenéralisées, et parfois
réduirait la fréguence ou la gsevéerite des ctrices
partielles.

La mortalite =st faible, il existe quelqgues complications
précoces (sepsis, hydrocéphalie) 2t pas de complications

tardives., La comitialite est nettement diminuée.

- amygdalectomis stérdotanique.
Cest ure destruction unilatérale, effectuée sur
1'hemisphére controlatéral & l'hemiparésie, qui a éte
utilisée dans le traitement des desordres convulsifs et
comportementaux. La preuve de l'efficacite n'a pas ete

clairement apportés,

Lindication chirurgicale n'est Cependant presgue Jamais
portée. D'une part car il existe Ui mangue de  recul pour  la
Plupart de ces techniques. D autre part car il existe un certain
nombre de complications & court terme. Enfin parce qu “aucune

etude comparative mn'est encore disponible.

Il - THERAPEUTIQUES DE LA SPASTICITE.

1) Technigues de rééducation.

- La mé&thode de EBOEATH.

Farmi les eléments de cette techrnigque, existent les
postures dites d'inhibition de la spasticité, et les modalites de
praevention de son renforcement au cours du  travail actif. Ces
techniques sont interessantes., mais on ne peut toutefois affirmer

quelles modifient & long terme la spasticite (24),

~ Balneoctherapie fraide ou cryothérapie (24, 3&4).
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La balnéothérapie froide cansiste en 1 ' immersion de
segments de membres dans 1 eau froide ou glacée, pour
cbtenir un reli3chement de groupes musculaires.spastiques.
L'application de alace sue les muscles diminus
transitoirement la spasticite du muscle sur  legquel elle
repose.

Ces deux technigues sont uwtilisées pour faciliter les
seances de readucation : durant le reldEchement musculaire,
il est possible de faire travailler l=s muscles

antagonistes.

Stimulation électrique fonctionnelle (24, 3&).

Cette technique devrait se developper progressivement, car
elle peut diminuer la spasticité d’'un groupe musculaire.
Qctuellement‘son utilisation se limite au port de boitiers
permettant la stimulation de la loge antéero-sxterne de la
Jambe au moment du décollement du talon,y, grice & un capteur
placg au niveau du talon de la chaussure. Il s’agit d un
appareillage, mais il a &t& montré récemment que ces
stimulations de 1 antagoniste, ou de facon successive de
1 agoniste et de 1 antagoniste au  cours de sgances

Journaliéres pouvaient aveoir un effet anti-spastigue.

Techniques de rétro—contrdle (D0).

Des techniques d’apprentissage du retro—controle de la
spasticite ont £té testées avec succes c¢chez 1'infirme
moteur cérebral adulte, puis appliquees chez des enfants.
Un retro-contréle visuel de la sensibilité du reflexe
d'etirement est fourni par des jeux video, qui valorisent
une réduction du réflexe. Apres une période d'entrainement
de 10 semainges, la spasticite des Jumeaux  a ete
signiftficativement reéduite chez certains enfants. Cette
technigue peut &tre utilisee des 1 dge de 4 ans, chez des
enfants sans retard mental, est economique, et peut etre
appliquee par les parents SQUS survalllance d’un

kinégsitherapeute
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2) Les médicaments.

Ils sont utilises lorsque la spasticite rend les
mouvements lents et malhabiles. Trois médicaments peuvent &tre

utilisés en pratique clinigue courante (20, &65) 1
— dantroléns (Dantrium=™)
— diazépam (Valium*)

— bacloféne (Lioresal™)

a) Le dantrolane (Damtrium™).

11 est le seul relaxant musculaire & point d'impact
musculaire, n'agissant donc pas au niveau du systéme nerveux

central,

AU niveau de la fibre musculaire, il réduit la liberation de -
calcium & partir du  reticulum sarcoplasmique, empéchant

l'interaction actine-myosine.

Il est i1ndigue dans les hypertonies difficilement Pédﬁctibles,
est utile lors d'une spasticite due & des lésions cerebrales, ce

qui n'a pas &té démontré avec le baclofene.

Chez l'enfant, la dose initiale est de 0,35 mg/kg deux fois par

-

jour, Jusgu’a I mg/kg quatre fois par jour.

Les bénéfices sont contrebalances par la survenue d'effets
indésirables (incoordination motrice, faiblesse musculaire,
troubles digestifs, et surtout hépatotoxicite dans 1,8 % des

cas). Il est rarement utilisa chez 1'enfant.

b) Le diazepam (Valium™).

Il augmente l’1nhibition presynaptique au nlveaw des
aftferences dont le neuromediateur le plus probable est l Tacide
gamma-amino-butyrique (G.AB.A.). En plus, le diazepam
possederalt des propriates inhibltPlCES des voies facilitatrices

descendantes.
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Il a &t& gccasicnnellement prescrit chez des enfants infirmes
moteurs cérébraux (&5), mais peu d'etudes ont éteé faites dans
cette indication. Cependant, il serait actif & forte dose rendant
son utilisation difficile, en raiscn de l'effet sédatif, sauf en

fin de journée.

C) Le bacloféne (Lioresal™).

C'est un dérive chimiguement proche du BGABA, qui agit
au niveau présynaptigue des Synapses excitatrices., 1 == fixe au
niveau de récepteurs du GARSG couplées fonctionnellement & un canal
calcigue. En  réduisant la conduction calcigque =au niveau des
afférences primaires, il diminue la limérstion de

neurotransmetteurs excitateurs laspartate et glutamate?.

L'efficacité myorelaxante a &te bien demontree, cependant, il
faut remarquer que le bacloféne ne modifie pas nettement la

marche et ne facilite pas 1 'habilete manuelle (20},
La dose journaliére se situe autour de 1 mg/kg/j.
Il peut entrainer une sommolence diurne.,

Il est le plus preserit dans 1l ' hémiplégie ceérdbrale infantile,
mais il faut savoir que 1la prudence s’ impose lors d une
comitialite associée, car 11 serait susceptible d'abaisser le

seuil d'apparition des crises.

2y Les infiltrations.

L'iqfiltratlon d'alcool dilug A& 459 (2 a&a 2 ml) au
contact des nerfs peripheriques diminue 1a spasticite en lesant
les fibres de petit calibre (rotamment les motoneureones Gamma et
sans  doute aussi les afferents I.). Ces infiltrations de
realisation facile nécessitent toutefois un opérateur entraine et
disposant d un appareillage permettant par stimulation electrigue
prealable de definir le lieu d'é@lection de Il "injection. En cas de
varus equin génant on peut infiltrer le nerf sCciatique poplite

interne (72 % d'amelioration de la marche) (24,




Ces infiltrations peuvent se faire aux points moteurs des
muscles (triceps sural, rond pronateur, ischio-jambiers). Mais i1l
faut plusieurs injections par muscle et les muscles profonds sont
difficiles & infiltrer. De plus, leur durée d'action est limiteée,
alors gque pour un  trenc MErveu, l'effet est beaucoup plus
prolongé. Enfin, il faut noter que seul le muscle alcoolise wvoit

Sa spasticiteé diminuer (24, Zs6).

4} La neurochirurgie fonctionnelle.

Il s'agit de neuroctomies selectives au niveau des troncs
nerveur, et tout particuliérement du sciatique poplite interne,
dans les mémes indications gue 1'infiltraticn. Elle a Iavantage
d'&tre sélective, respectant les faisceaux sensitifs; S adressant
aux seules branches destineées aux muscles aue l'analyse clinigue
|aura reconnus responsables de la géne fonctionnellie, enfin dosee
grice aux eélectrostimulations per—-opeéeratoires permettant de
repeérer les fascicules nerveux dont la section =st Justifiees

(243 .

Flus rarement, on peut &tre amene a proposer des
radicellectomies se&lectives posterieures au niveau des racines

destinées au membre supérieur.

Cela concerne les rares cas de spasticite majeure fTixant le
membre supérieur en flexian—adduction—pronation, g&nant les

activités de la vie quotidienne.

=

<) Le_traitement orthopédigue.

L apparei1llage (chaussures ou orthecses) ne traite pas la
spasticite, mais en diminue l'expression, et en particulier Jjes

attitudes vicieuses,

La chirurgie orthopedique a deux objectifs dans la lutte

contre la spasticite de 1 'hemiplégique :

~ la correction d‘attitudes vicrieuses reductibles lieeg A

cette spasticite,




~ et le traitement d attitudes vicieuses finGges,

Nous allons aborder ce traitemsnt orthopeédique dans le

paragraphe suivant.

IV - LES TRAITEMENTS ORTHOPEDI[QUES.

Ils s’'inscrivent dans un ensemble de reéeducaticon motrice,
orthophonique, scolaire et professionnelle. L'orthopédiste doit

dont s’'intégrer dans 1'équipe rééducative (17).

L' asspciation de la reésducation, de 1 appareillage
orthopedique et de la chirurgie, ainsi gue la coordination de ces
trois procédés sont absolument indispensables pour obtenir un

meilleur résultat fonctionnel,

1} Les _movens orthopédigues.

a4) Les appareils platres,

Ils ont deux indications principales :

- La correction d'attitudes vicieuses et de deformations

débutantesg.

- Le maintien post-op&ratoire.

La plupart des auteurs s accordent & limiter 1 utilisation de
plitres & visee correctrice a 1'enfant de moins de quatre ans
par exemple, A l ' &ge de trois ans, un platre refait tous les
quinze jJours peut permettre de corriger  un equlin debutant iz,

A
EID . .

Liappareil plitré doit 1mmobiliser les articulations SUS et

sous—jacentes,
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FParfois le platre peut etre utilise en période pré—ogpératoire,
pour permettre au malade de juger par avance du résultat, par
exemple dans le cadre d'une arthrodése du poignet,

b L appareillage orthopédigue.

Il ohéit & plusieurs impératifs :

- une bonne indication,

— une bonne réalisation,

- une execution rapide,

= uwne indolence et une efficacits pour  le

i

une entfant,

L

celui-ci devant tout d ' abord &tre habitue = =on appareil
par un port progressift dans le temps.
Cet appareillage est particuliérement indigue dans 1s

reeducation du membre inférieur. Nouws allons presenter ses buts

et indications principaus.

- Frévention des attitudes vicisuses

Il s'agit d'enfants pour gui ia spasticité est seule en
cause, les pseudo-tétractions musculo—tendineuses n'avant
pas encore fait leur apparition.

I1 peut s agir de gouttieres plastiques ou d'apparerilages
de maintien.

Géneralement on n'impose pas a 1 'enfant un port permanent

de jour et de nuit, 1"appareillage de j;our etant suffisant.

- Lorrection de 1 attitude Vi lpuss

Lorsque la spasticité est diffic:le a vaincere £t guand la
pseudo—retraction fait son apparition, 1 'appareillage peut
diminuer 1 ' attitude vicieuss, Le port eat souvent
douloureu:s, 1 attitude abtenue esot rarement normnal isee, une
survelllance stricte, radioclogique en particulier, montrea
la valeur de la correction apparaillage en place.

Une des indications principales pst 1 eqguin.




Si 1’'appareillage peut étre efficace chez le tres jeune
enfant, il ne faut Pas ensuite &tre trop confiant supr
l'efficaciteé de celui-ci dans la prevention oy la

correction 4dune déformation.

— Aide & la réadaptation fonctionnelle

L appareillage cherche s0it & permettre une fonction
impossible, so0it & améliorer une fonction A& moitie
possible, =zoit enfin perfectionner une fonction Fussible
mais incorrecte.

Une orthése courte anti-équin est parfois utilicée chez
l'enfant hémiplégique.

Au membrea superieur, 1 'orthése est destinee & maintenir le
poignet, la main et le poLCe en position correcte ot

fonctionnelle.

- Le rachis
L'ortheése du rachis Peut prendre la forme soit d unes

ceinture, soit d'un corset réalise apreés un mouiage,

- LChaussures st cemelles orthopédiques

Elles sont utilisées lors de déformations, d'inégalite de
taille des deux pieds et de longueur des deus membres
inférieurs. La chaussure orthopédique sur mesure est
indispensable et doit &trea réaliseée apreés moulage du pied

en correction.

c) La chirurgie.

La chirurgie s 'intégre dans l'ensemble de la

réeducation. Son but est d apporter au malade une amelioration

irrealisable sans 1 intervention, raccourcir  lgs delais de
reeducation, éviter lesg deformations ou lesur aggravation, Elle
et surtout fonctionnelle ot parfoig morphologique 1z, La

decision doit é&tre precedee d'un bhilan complet

-  orthopedigue,

= neurologigue,

~ fonctionnel,




~230-

intellectuel,

= etaractériel,

- scolaire,

- social,

- familial,

=~ professionnel,

e+« afin de tenir compte de tous les handicapsz.

— Farticularités che: ['enfant hémiplégiaue.

*  par rapport aux autres infirmes moteurs cerebraw:

proporticon d'interventions chirurgicales et

trepartition sont tout & fait différentes.

La plupart des interventions chez l1'hemiplégique

situent au niveau du pied, afin de corriger l’équin.

Les interventions au niveau de la hanche et du

sont trés rares, et infiniment moins frégquentes

chex les autres infirmes moteurs cérébraux. La raison

est 1l'absence de station assise prolonges, car

l'hemiplégique peut rapidement marcher.
L'hémiplégigque est 1le seul infirme moteur
poutr gui des interventicns au fniveau du

supérieur sont proposées.

cerébral

¥ le fait que 1 opéré soit un enfant infirme pose

certain nombre de problemes supplementaires

- le niveau mental sera important a4 conmaitre

particulier dans le cadre d'une 1ntervention

sSUr la main.

- le comportement doit &tre aevalue., Un

oppose A& tout effort ou  toute volonte

guerison est difficile & traiter.
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= vis & vis du chirurgien et de la chirurgie, le
tout-petit n'a aucune réaction pré—opératoire.
A 1 3ge moyen il existe une reaction constante
de crainte et parfois de refus de 1 acte
opératoire. A la période pubertaire, 1’'argument
esthétique est un bon argument. <]
l1'adolescence, une discussion s ‘engage sur  les
raisons, les modaliteés, les resultats de
1'operation, et la dureée de l"immobilisation.
Ulterieurement, 1 arqument fonctionnel devient

tn argument majeur (12).

- le milieu parental est important & connaitre.
Il faut saveir s'i1 rejette ou surprotage
l'enfant, =1 Lwne culpabilisaticon =N une
mavvaise entente existent. La préparaticn des
parents consistera & leur montrer la néressite,
l'inocuite et 1 utilite de I'intervention, en
pratiguant une chirurgie de “"veérité", c'est a

dire sans brosser un tableau trop optimiste,

= enfin, 1'3ge de l'enfant est important, car la
chirurgie ostéo-articulaire devra tougours étre

la derniere dans le temps.
La chirurgie tendino-musculaire.

* Lesg allongements, raccourcissements, tenodeses,
aboutissent lors ¢d'indications correctes & un

resultat certain. Trois erreurs a eviter :

— confondre pseddo—reétraction et exageration du

reflexe d étirement.

- ne pas chercher la participation d autres
muscles, tous les museles, en particuliar aw

membre 1nferisur, etant bi-articulaires.

-  Rprendre pour une retraction necessitant un
allongement une déformation articulaire, en

particulier une retraction capsulalire,
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* les transplantations et les translocations.
elles sont utilisees pout  remplacer un muscle
inefficace. I1 faut autant que possible utiliser un
muscle agoniste. L importance de la course musculaire
est essentielles & connaltre, car il est indispensable
de remplacer un muscle long par. un muscle leng et un
mUscle court par wn muscle court, La direction du
muscle aprés transplantation doit etre la plus proche
possible de la direction initiale 53 pour cela, le

muscle doit &tre libéré sur une grande longueur.

- La chirurgie ostéc-articulaire.

C'est une chirurgie morphologigue ou de stabilisation, sous
forme d’ostéotomies, d’arthrodeses, d arthrodesss-
resections. Elle est d'indication plus aisée =t de resultat
plus siir.

Toutes les déformations ostéo—articulaires etant la
conséguence au  cours de la croissance dun déséqu;libre
musculaire, donc d une attitude vicieuse ou d’ une

rétraction musculaire, il faut associer & la chirurgie

ostéo—articulaire la correction du trouble musculaire,.

I1 faut noter que toutes les interventions ne sant pas

realisables & tous les dges.

2) Les traitements erthopedigues du membre superisoe,

Deux possibilités existent : 1'orthese et la chirurgie.

La chirurgie est preécedes Par la reeducation et l'orthese,
elle doit donner au bras, & 1l avant-bras et ayu polgnet une
mobil:te au moins partielle pour permettre & la main de trempl i
son rdle qui est primordial,

Une etude minutieuse des sensibilites de la main hemiplegigue
doit &tre faite au prealable, |1MB1 QU une mesures du niveau
intellectuel, car une astereognosie et un Wl A& moins de &0

rendent toute i1ntervention inutile,
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al) L. orthese.

Elle est associge & la reeéducation, et doit preceder

et suivre la chirurgie.

Elle est destinee & maintenir le poignet et la main en
attitude correcte, et & mettre le pouce en position de pince

bidigitale.

Dans 1 hémiplégie spastique, 1 'extension des doigts se faisant
en flexion du poignet et leur fermeiture en extension, il faut
immobiliser la main en position indifférente, c'est & dire en
rectitude par rapport & 1l'avant-bras le pouce e&tant dans 1a
paume de la main, celle-ci doit &tre en inclinaison cubitale, ie
deusieme métatarsien continuwant 1l axe de 1 avant-bras poutr

faciliter 1'abduction du pouce et donc la pince.

Il existe une orthése de jour ou orthése fonctionnelle, et un=
orthése de nuit, ou orthese de maintien et de correction.
L orthese de jour doit permettre la flexion totale des doigts et
donc s’arréter au pli de flexion palmaire. L orthése de nuit
maintient la main en rectitude =t en inclinaison cubitale, pouce
en abduction, doigts en extension, grice A& une gouttiere

antérieure deépassant 1l 'extrémité des doigts.

b) Chirurgie de 1 é&paule, du bras et du coude.

~ poutr l'épaunle et le bras, une ostéotomie de derotation est

trés exceptionnellement effectuee.
— aucune intervention n'est pratiquée &au niveaw du coude de
i'enfant hemipleégique.
) chirurgie de 1l'avant~bras, du poignet, de 1a main.

des doigts.

- Avant-bras.
Une desinsertion de 1l insertion distale du rond pronateur

est parfoiz effectuee : elle donne une supination passive.

-~ Foignet et main (12).




La chirurgie vise & réduire 1la flexion du poignet, done a

rétablir 1 '&guilibre en diminuant l'action des fléchisseurs

at en

augmentant 1'action des sxtenseurs, Flusieurs

possibilités existent :

- Doigts

le rond pronateur peut é&ire transplanté sur la face
anterieure du poignet par voig inter-csseuse,

amelicrant ainsi 1 'extensicn du poignet.

le rond pronateur et le cubital antérieur sont
transplantés sur le premier radial {intervention de

FEATSY .

le cubital antéricur est transplanté sur ie cubital
posterieur et le rond pronateur zur le premier radial

{intervention de GREEN).

transplantation du cubital antérieur sur  le bord

externe du radius (intervention de STEINDLER).

puis, lorsque 1a deformation osseuse est trop

importante une arthrodése du poignet est effectuee.

(125,

La chirurgie s'oppose &4 la flexion des doigts.

*

-~  Fouce

une transplantation du cubital antérieur ou du
premier radial sur 1 extenseur commun des doigts

renforce l action de celui-ci {intervention de

GOLDNER) .

le cubital antérieur et le grand palmaire peuvent
&tre transplantas sur Il ' entenseur C G

{intervention de JUDET).

(129 .

11 est situe en permamence dans la paume de la main,
génant la prehension 2t rendant les mouvements de
pince 1mpossibles.

On realise alors uﬁe desinsertion proximale de  sue

lees 08 du carpe itrapere, trapezolde, grand os) et de




sur  les deuxiéme et troisieme métacarpiens de
1'adducteur, de 1 'opposant, du court adducteur, du
court fléchisseur et du premier inter—-osseux dotrsal
(JUDET) et on réalise une transplantation du grand
palmaire sur le long abducteur et le court extenzeur

du pouce (GOLDNER).

# parfois le pouce est instable ou il se produlit unes
sub—luxation postérieure de la premiers phalange sur
le premier métacarpien, rendant toute pince stable
impossible @ on realise alors une arthrodess
metacerpo-phalangienne qui par simple ablaticn du
cartilage articulaire et fixation par broche, rend au

pouce de 1 'hémiplégigue =a stabilite,

d) Resultats.

Selon les auteurs, 3 a 10 % des hemiplegigues
seraient opérés au niveau du membre superieur. Ssul les enfants
hemiplégiques parmi tous les infirmes moteurs cerebraux  sont

concernés par cette chirurgie.

Elle s adresse surtout & ! 'enfant de S-10 ans, zans retard
mental majeur et indemne de trouble stéreognosique, aprés  avoir
epuise les ressources de la rééducation et de Ll 'orthése. Elle =e
limite en général & une chirurgie de 1'avant-bras, du poignet,

des doigts et du pouce.

:

Dans les travaux effectués par CAHUZAC {(1Z), on retrouve 43 =%
de membres supérieurs utiles ou sub-normaux avet la reeducation
seule, et 0 % lors de 1 association reeducation-chirurglie. Le

pourcentage de membres supérieurs itnutiles passe de 4G & 12 %.

3) Les trartements orthopediques du membre 1nteriewur.

Contrairement au membre superieur, la chirurgile est le
traitement essentiel des troubles orthopedigues du memb re
inferieur. Les indications peuvent &tre posees sans condition da

sansibilite;, et fort peu de niveau mental .




a) Les appareils platres,

vers 1'3ge de 2-3 ans, un platre peut étre confectionne au
niveau du pied gt de la jambe, afin de corriger un  équin
debutant. Le pied doit &tre immobilise en talus, le pléatre
arrivant jusqu’au  creugsx paplité. L appareil platre doit

étre refait tous les gquinze jours.

la principale indication de l'appareil plitre est malgire

tout 1 ' immobilisation post—opératoire i

¥ apreés les rares interventions sur la hanche et 1le
genou de 1l 'hémiplégique ipidtre pelvi o4 cruro-

pedieux durant six semaines & trois mois).

* botte plitrese dans la chirurgie du pied durant

quelques semaines,

* marche sous plitre durant trois mois apreés arthrodése

du pied.

b) L appareillage arthopedigque.

un  appareil anti-équin  fixé sur la chaussure par um
tourillon, type appareil de FERLSTEIN (12, 41) peut &tre
propose. 1l maintient le pied a angle droit. Il est indiqueé
cher le jeune enfant et son tutilisation peut &tre aidee par
une alcoolisation des Jumeaux. S5elon certains auteurs it
n'empécherait pas la survenue ds l'eguin et ne devrait pas
étre utilise trop longtemps (8, 3. Cet appareillage
necessite une acceptation totale de la part de 1l enfant,

souvent difficile a obtenir.,

1 appareillage precedent est utilise lorsque i'enfant
"pointe" a la marche. Far contre, s’ il peut poser le talon
au sol et s 11 marche beaucoup, 11 est préferable de Lui
presceire une gouttiere a porter durant la nuit, et 1az

permettre de marcher avec une bonme attitude sans appare:l,

les chaussures,
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Elles compeortent souvent une semelle anti-dérapante. On
peut leur adjoindre une bride en "T" anti-valgus ou anti-

Yarus.

€) Chirurgie de la hanche.

Les deux problémes principaux au niveau de lag hanche
sont la mise en charge de 1 articuiation et 1 eguilibre
musculaire. La mise en charge est précoce cher l'hemiplagique par
rappaort  aux  autres infirmes moteurs cérébraux. Rinsi, la
pathologie est rarement SEVErs, expliquant le fait que 1 ‘enfant
hémiplégique est de tous lesg infirmes moteurs cérébraux celul gui
est le moins opéré au mniveau de la hanche (14,811 d’aprés uns

statistique de CaHuzAaC (12)).

= Chirurgie de 1'adduction de hanche.

Elle peut &tre precedés par le port d'un appareil nociurne
d abduction ou une alcoolisation des adducteurs a lewsr
point moteur,

Le meilleur résultat est obtenu en réalisant une tenotomie
des adducteurs (GREEN, KEATS). MATSUO et coll, RLECK (8
considerent gu’'une neurectomie de la Branche antérieure du
nerf obturateur ne doit pas &tre combinée & la tencotomia,
SOuUs peine d observer une hyparabduction de hanche & 1a

marche.

= Chirurgie de la rotation interne de hanche.

Flusieurs interventions peuvent &tre proposees,

* une ostéotomie fémorale de rotation realisse plutodt

au niveau supra-condylien gue sous—trochanterien.

*  une deéesinsertion des muecles adducteurs =R

flechisseurs de hanche.

* une transplantation du tenseur du fascia lata sur la

Partie posterieure de 1 'aile 1liague.,

- Une chirurgie de la flewion de hanche ne se Justifie pas

chez l1'hemiplégique.
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— La pathologie de hanche de 1'hémiplegique &tant en general
mineurs aucun traitement osseux  type ostéomie SOous-—-
trochantérienne de varisation—deérotation accompagnee da
mise en place d'une butées n’'est necessaire pour éviter une
luxation. (47 % de hanches normales et 33 L de dysplasies

mineures chexz l'hémiplegigquey.

4} Chirurgie du genou.

L'hémiplégigue est s+ de tous les infirmes moteurs
cerébraux, celui qui a le moins d'opérations au niveau du GeEnGu.

(1,5 % des hémiplégiques d apres CAHUZAC {123,

Il n'existe quasiment jamais de flexum du genou & opérer chexz

l'hémiplegigue.

Le genu recurvatum est en genéral secondaire a un equin 11

est alors traite par allongement du tendon d'Achille.

e) Chirurgie du pied.

Le nombre élevé des interventions effectuées au
niveau du pied par rapport & celles réalisées au niveau de ia
hanche et du genou est une preuve de la trés grande freguence des
attitudes vicieuses et des défaormations du pied. L' hemiplegigue
est, de tous les infirmes moteurs cerébraux  celui qui subit le
plus une opération au niveau du pied. Selon CAHUZAT (12), pres
d'1/%3 des hemiplégiques auraient une intervention chirurgicale au
Niveauy du pied, la chirurgie du pied représentant ¥0 % des

interventions chirurgicales de l'hemiplegigue.

- Chirurgie de 1 équin.
Lorsque 1 'eguin est au stade dynamique, ¢ est & dire chex
l'enfant tres jEune, on  peut faire porter uwre orthess
courte maintenant le pied a angle droit en faisant precedasr
ou non cette utilisation d’une alcoolisation du triceps.
Mai1s selon BLECK =t CAHUZAC (B, 12) cette orthese n aurait
fait la preuve de son efficacite ni dans 1 'am@lioration de
la marche, n; dans la prevention de survenue d'un  eguin

L.
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Chez 1l'enfant plus &dgé&, ou en cas de récidive rapide de
l'equin apres utilisation de 1l'orthese on peut proposer une
rneurectomie des nerfs destinégs auo triceps ou des deus
branches du sciatique poplitéd interne destinses aux
Jumeau.

La cure chirurgicale de 1 'equin est la therapeutigque
essentielle. Elle est proposees au stade dequin fixé, gquand
la marche se fait en’ permanence sur la pointe du pied, ou
lorsgue le pas débute par un contact au sol avec la pointe
du pied, le talon venant ensuite frapper le sol. Fas moins
de 12 types d'interventions chirurgicales ont &L &

proposses. Nous en retiendrcons deux

* 11’allongement par deédoublement en "Z" du  terdon
d'Achiile est souvent wtilise. 11 donne un taux tres
raisonnable de récidives de 1 éguin, mais un  nombre
important de deformations calcaneennes, virtusllement
irréversibles. Cette technique sara donc une
technique de derniére intention, chez le sujet plus
dgeé victime d'un eéquin récidivant (22, 12).

* l1'allongement par la technique de WHITE (32) semble
etre 1l intervention & réaliser en premiére intention.
Deux ténotomies transversales partielles du tendon
d'Achille sont reéealisees a l'arde d'une sonde
cannelée, tne  proximale a la limite des fTibres
musculaires, 1l autre distale a 1'insertion
calcanéenne,. La section proximale s effectue en
arriére, la section distale en avant. Fuis le pied
est porte en talus et les deux parties du tendon
glissent latéralement produisanmt un allongement. Une
botte plidtree de marche la cheville etant en posi1tion
neutre, st necessaire durant guatre semsines. La
marche sera:t, selon les parents des enfants operes
amgélioree dans plus de 80 % des cas.

[l existe wn tawx plus grand de recldives gue
precedemment, mais la déformation calecangenne est

totalement evitee. L'equin récidivant serait alors
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facile a traiter en raison de. la petite taille des
cicatrices.
GRAHAM et coll (32) proposent le schéma thérapeutique

suivant

Déformation en eguin

|
|

eguin fTixeé équin'dynamique

technigque de WHITE pliatre réducteur du tonus

éguin récidivant

allongement par
dedoublement en "Z".

¥ apreés l'dge de 10 ans, des deformations osseuses
apparaissent rnecessitant parfois une double
arthrodése sous—-astragalienne et mediotarsienne
(DUCROQUET~LAUNAY ) avec resection asseuse

(OMEBREDANNE) ., (12),

= Chirurgie du pied varus.
Le pied varus est secondaire a la spasticite ou a 1la

pseudo—-rétraction du jambier posterieur,

* 11 est possible de pratiquer un déroutage du jambier
postéerieur, m:s & la face interne de la malleole
tibiale, le tendon luxe etant recouvert d’'un lambeau

ou tunnel fibreux (intervention de BAKER) ¢(12).

*  GREEN =t coll (8 ont introduit wune methode de
trangfert de la moitie laterale du tendon du Jamb e
posterieur sur le tendon  du court peroniar,

D'excellents resultats sont rapportes,

#  ROOT et coll (&2 rapportent des resultats
egquivalents en transférant le tendon du Jambbier
posterieur a travers la membrane inter-osseuse, sLte

la portion dorsc-laterale de | o- CuneltTorme.




-241~

— Chirurgie du pied vélgus.

* un allongement du tendon d’Achille peut'carﬂiger a la

fois 1 'eéquin et le valgus.

*¥ on pewt procéder & wn allongement des tendons des
peroniers (TACHDJAN) (1) que l'on associe & toute
arthrodeése. Il s‘agit d‘une double arthrodese par
remise en selle de 1'astragale sur le calcanéum et
fixation par vis (imagine par JUDET: (12, et
reslisation d une arthrodese sous—astragalienne

extra—-articulaire (GRICE) (12,

* apreés 1l '8ge de 10 ans on peut aussi effectuer uns

osteotomie calcanésnne de varisation.

4) Les traitements orthopsdigues des déformations

rachidiennes.

Nous avons de&ja  vu que la scoliose est la principale
deformation rachidienne presentée par l'hemiplégique, qu’'elle est
peu fréquente, mais peut s ‘aggraver & la puberte, La
kinésithérapie est le premier volet du traitement puis 1l'on passe

aux {traitements orthopédigues.

a) L'appareillage.

Un corset plitre est confectionne apres une courtse
peériode d'extension continue et de traction progressivement
croissante. Il sera relaye par un corset amovible en cCuier aeré ou
en plexidur, & armature meétallique ; le type en est le corset de
MILWAUKEE (&). I! obtient d'excellents resultats A condition
d' étre porté en RErmanence, Jours &t nuits., 11 est propuse  aux

scolioses de plus de ITO°.

b) La chirurgie.




Elle est toujours encadree de phases de
kinésithérapie, et précédée dune courte période de tractiom-

extension qui aboutit & une r&duction partielle des indices.

Il s’agit d'une volumineuse greffe osseuse par avivement des
arcs postérieurs, aboutissant & autant g arthrodécses. Cette céries
de greffes est associée a une cantention par un materisl gqui aids

au redressement et constitue un tuteur rigoured:x {44),

On peut utiliser une ostéosynthése postérieure par matériel de

HARRINGTON (48),

On peut utiliser une ostéosynthése postericsure par matéeriel de
COTREL~-DUBQGUSSET (tiges rigides implantses sur les lames des
vertébres avec de multiples appuis le long de la deformation’

(44, 48).

On peut associer une osteosyntheése antérieure =t postérieure,

mais les complications seraient plus fréguentes (48).

Un corset plitre post-operatoire est indispensable pour

consolider la fusion osseuse.

Ces interventions sont réserveées aux adolescents approchant de
la fin de leur croissance, s 'adressent aux scolioses de plus de
40°, en voie d’aggravation, voire douloureuses : elles
donneraient des resultats encourageants chez 1'infirme moteur

cérébral (44, 48y,

3) Le traitement arthopedigue de 1 inecalite de langueur des

membres i1nférieurs.

Les troubles de croissance du membire  supérieur et duy
membre inférieur =zont fréguents dans l'némiplegie cerebrals

infantile. L inegalite excede rarement 0 millimetres.

L'inegalité a d’'autant plus  de valeur qgu'elle retentit St
1'equilibre du bassin : =i le raccourcissement d wn  membre
inférieur posséde une valeur tntringéque, 1l intervient surtout

en pratique par ses répercussions  sur l'alignement pelivi-




rachidien. La cgorrection s’impose dés gu’'un tetentissement
pelvi—rachidien a &té note i 2lle se fonde sur l'appréciation de

ce décalage (&),

= quand la regguilibration est restreinte, elle peut
consister en une talonnette guil rehausse larriére-pied.
Mais, dés qu’'=slle s ‘accroit nettement, i1 devient
nécessaire de rehausser 1'encsemble de la chaussure tout en

conservant le relévement prééminent du talon.

- dans les  trés  rares cas ou  l'inégalité dépasse 20
millimetres, elle entraine une instabilité de la cheviile
qui gene considérablement 1la demarche. Des chaussures

montantes sont alors justificee en permanence,

= les grandes inégalités de iongueur de 4-5 centimétres
necessitant des ostectomies d'allongement ou de
ractourcissement ou des epiphysiodéses du membre inferieur
sain ne sont pas rencontrées dans l'hémiplégie cereébrale

infantile.

V - DRIENTATION SCOLAIRE ET CHOIX PROFESSIONNEL.

1) Genéralites.

Il est communément admis gue la perinpde de vie de
l'enfant hémiplégique de @ a 3 ans 1/2 est utilisee au depistage,
au diagnostic et & la reeducation de l'affection (i7). Une fois
cette période passee vont se poser les problemes de la
scolarisation de 1‘enfant dans une structure adequate, de  la
duree de la scolarite, et entin de l'arientation professionnelie

et de 1l 'apprentissage d un metier.

L'affection comportant de nombreux degres, 1l est uniguement
possible de citer les differentes modalites d'arientation, et de

donner des résultats globaux.
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2) La scolarite.

La scolarité de 1'enfant hemiplégigque, avec ou sans
autres handicaps associés a besoin d'@tre  faite dans un  milisuw
quli puisse €étre adapte au handicap#® et qui puisse ie comprendre

€177 .

a) Facteurs d'adaptation scolaire.

Les conditions de la scolarité sont fonction ce

plusieurs variables (5) :

l"indépendance locomotrice et psychomotrice du petit

hemiplegique.

- le niveau intellectuel, une &valuation du gueotient de
developpement puis du quotient intellectuel &£tant un

préalable nécessaire.

— les handicaps associés en particulier la comitialite chez

l'enfant hémiplégigue.
=~ les exigences de la reééducation.

- le coefficient d’'adaptabilite au monde des enfants norma:;
(une engquéte aurait montre gque 78 %4 des enfants etaient
bien acceptés par leurs camarades, 18 % moyenrnement

acceptes, £ %L rejetes).

b) Scolarisation normale.

Elle est envisageable lorsgue le héndlcap est minesur,
mais peut &tre aussi envisagee che:z IL'hemipleégigue ayant un
trouble moteur evident mais sans retard mental associe. L ecole
de quartier represente alors le premier liev d une integration

gociale normale (&67).

Il faut pour cela la comprehension non  seulement des

enseignants et des camarades du handicape, mals aussi celle des




parents des autres enfants qui doivent tolerer aupres de leur

fils ou de leur fille 1la présence du petit héemipleégique.

L'intégration scolaire &t 1a pPoursuite des études dependent
aussi dans une large mesure de l'information réciprogque  que
peuvent se comnuniquer les medecins, les enseignants, les

régducatenrs et les parents (5,

Il est nécessaire par la suite de se demander jusgu’ai quel
niveau 1l'on  doit pousser les acquisitions scolaires du jeune
hémiplégique. Un enfant d'intelligence supérieure est tout &4 fait
capable d'atteindre le niveau du baccalaureat et méme de le
depasser. Cependant, méme dans les cas les plus favorables ces
Succes ne se& concrétisent pas toujours par des insertions
professionnelles satisfaisantes. Aussi  est-il prudent, avant de
laisser le cujet s 'engager dans de longues etudes, d'envisagesr
avec soin ses perspectives d'avenir professionnel et d agir avec

e

la plus extréme prudence (5).

Four les enfants d'intelligence moyenne ayant suwiwvi un
enseignement ¢@lémentaire satisfaisant et un premier cycle
correct, il est plus facile, & 1‘issue de 1la troisiems,

d'entrevoir des solutions professionnellies concréetes debouchant

sur un emploi normal ou protege.

c) Scolarite intermédiaire.

Un certain nombre d'enfants hemiplegigues peuvent
presenter un tretard d'acquisition scolaire sans déficit
intellectuel, 4 autres presenter un retard di A une insutfisance

legere du niveau mental.

Ces enfants pourraont eventuel lement beneficier, dans le
premier cas de classes d'adeptation, dans le second de classes de
perfectionnement, qua sont  des classes adaptees avec des
effectifs reduits et uwne vitecse d'acguisitian plus lente. Ces
classes specialisées peuvent exister au s21n d'un etablissement

normatl.,.

d) Scolar:te specialisees.
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Elle est proposée aum enfants hémiplégiques dont
l'adaptation en milieu scolaire normal s'est soldeéee par un échec.
Cette inadaptaticn peut étre imputable aux  parents, &L

enseignants, aux enfants eux-mémes (5).

Elle est proposee d'emblée aux enfants hémiplégigques
preésentant un retard intellectuel certain, avec ol sans handicaps

associes,

Il serait souhaitable que la prescolariteé débute au méme dge

gue pour les enfants normaux.

AU niveau de l1'école materneslile, il existe des sections

d'adaptation de trois sortes :
— pour handicapés physigues.

- pour les enfants presentant des difficultes de

développement.

= pour les enfants présentant des difficultes relationnelles.

Les écoles maternelles pour infirmes moteurs carébraux ont

plusieurs buts :

= formation de la personnalite a travers une education

affective et spociale.

— développement des capac:tés d’apprentissage par un exercice
approprie de la perception, de 1la memeire, du langage, de

l"intelligence.

L'enfant poarra ensuite &tre confie & des etabhlissements
special 1ses., Il s agit d I.M.E. (Institut Medico~Educatif)
specialises dans la prisge en «charge d enftants deticients
essentiellement sur le plan moteur. 11 =5 agit d 1.M.F. vlmstitut
Medico-Fedagogique’ specialises dans la pPrise en charge d entants
ptresentant des troubles neuro-psychiatrigues accompagnes Qe
deficirences intellectuslles. Deusx ecueills sont &4 eviter La
senaration trop précoce du miliew famitial, et 1 eloignement trop

important du lieu de residence des parents (S54).
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Fuis a 1'&ge de 15 ans environ 1 enfant pourra &trs  oriente
VEPS uUn Institut Médico-Frofessionnel (I.M.FPro), gui 5 adresgse
aux enfants d'un  niveau mental et scolaire leur interdisani la
préparation d’'un C.A.F. mais dont la motilitea, malgre le

handicap, lsur permetira d'exercer un metier {123,

) Ferspectives professionnelles et sociales.

Hous passerons rapidement S les perspectives
professionnel les de l'hémiplégique ayant suivi une scolarites
normale ou sub-normale : il exercera un emploi en fonction de ia
specialite £tudiee, ou trouvera un métier correspondant auw C.4.F,

ou au B.E.F. obtenu.

Les hémiplégigques admis dans un centre spécialisé subissent
une orientation progressive étalée sur plusieurs anneées qui leur
permettra d'exercer une activité en rapport  avec leur handicap

(Sh .

a) La periode de bilan.

La premigre annee dans un Institut Medico-
Frofessionnel est souvent tournée vers un objecti1t unigue : Faire
le bilan des possibilités et des acquisitions, un "etat des
lLieux" en quelque sorite. En paralléle, l'adolescent suivra un

enseignement general et une classe d education gestuelle,

- le bilan professionnel prend en compte plusieurs siémemts

* le geste, vu dans son aspect analytique tprahension
des deuw maing, preclsion, force, cobrdination

Bimanuelle), ainsi que | aptitude gestuslle ocutil £

main g
*  la rechetrche de troubles ASS0C 1R (tiroubles
stereognosiques, troubles de | attention, de la

concentration).




~248-

* leg motivations et le comportement.

¥ les capacités intellectuelles appliguess & 1 activite

professionnelle.

— le bilan =scolaire tient compte de 1 dge du sujet =t du
passe scolaire annonce. Il est fondé sur l'utilisation de
tests d aptitude scolaire et sur la rédaction de textes
libres permettant d zpprécier le nmiveau du lamgage ecrit,
la syntaxe, le vocabulaire, 1'orthographe. Ces tests zont
accompagnes d’unes abservation ds longue dureée., un trimestre

en général.

= le bilan d ergothérapie apprecie la gualite du goste, =
station debout, 1le déplacement, les forcticns SLReriEures

appliguges a 1l apprentissage professionnel.

- le bilan d autonomie apprécie les actes de la -]
guotidienns, les capacités d initiative ot d otrganisation.
b) L'orientation et l " apprentissage.

Des technigques d apprentissage adaptees, et un
developpement maximal des possibilites de travall somt mis  en

place et recherchés,
Les activites peuvent &tre :
- de nature artisanale
—- d'expression artistique
=  productives 2t repéetitives
- pre-professionnel les

Au terme de | apprentissage plusieurs cas peuvent se presenter

(356) 3

- le sujet n'a pu depasser le stade des technigues
educatives, la seule orientation possible LEr S Lrie

structure d nébergement Lype foyer o Maisan o Accuer ]
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Specialisée (M.A.S.) ol des activites occupationnel les sont

proposées.

- le sujet est capable de realicer des opérations simples
{(t8ches nécessitant un ou plusieurs temps de reéalisation se
succédant en une suite logique, n'utilisant qu'un  support
pour reéaliser une seule t&che.

Un Centre d’'Aide par le Travail (C.A.T.) avec des travaux

répetitifs simples pourra @tre proposé.,

- le siijet peut réaliser des operations combinéges
futilisation succescsive de prlusieurs machines pour une
realisation unique)

Un C.A.T. avec fabricstion propere. ouw un atelier protegé =1

les rendements sont suffisants pourtront étre proposes,

— dans les quelques cas o6 des operations complexes sont
possibles (travail & partir d un schema), et si e niveau
scolaire permnet d'envisager un C.A.F., on proposera une
reorientation vers un centre de formation professionnelle,

voire un placement direct en milieu ouvert.

I) RBésultats globaus,

Une étude de CAHUZAC (12) sur la scolarite des enfants

hémipleégigues apporte les résultats suivants, sur &5 1rndividus :

- 05 ont obhtenu un CAF

-  Z0 un BEPF

- Q& un BEFRPC

- Oé6 ont obtenu le baccalavreat

— WE ont fai1t des etudes superieures,

Done 11 reste 23 individus travaillant dans wun C.a, 1., e

atelier protege, ou orientes vers une structure d hebergement.




Globalement, SO0 & 70 % des heéemiplégiques obtiennent un emploi

normal et stable,

L'hemiplégigue serait indépendant dans plus de 99 ¥% des cas.

Il se marierait une fois sur dix.




CONCLUS I ON

Malgreé la compréhension técente de certains phenomeres
eétiopathogénigues & l'origine de 1’affection, I'hémiplégie

cerébrale infantile est une affection non maitrisée actuellement.

Ainsi, par rapport aux autres infirmités motrices cetr=2brales
dont la prévalence est fluctuante, celle de 1 hemipleéegie
ceréebrale infantile reste stable. Il est probable gu uns legare
diminution due aux progrées de 1 obstetrique moderne a ete
compensée par 1 'amélioration de la prise &n chiarge neonatale
d'enfants a risgue, gardés en vie mais non indemnes d aftfections

neurologigues.

Cependant, les deux é&léments mentionnés ci-dessus sont de
faible importance quantitative, et le fait que cette affection

soit mal appréhendée et jugulée semble dii & deux particularites :

- ©Son origine multifactorielle,

- L'importance des événements et etiologies pranatausn.

Les examens paracliniques actuellement disponibles e
permettent pas, dans la plupart des cas, de cerner 1 etioclogie
exacte., Une amélioration et une vulgarisation du diagnostaic
antenatal pourrailent permettre une avancee notable dans la

comprehension de 1 hémiplégie cerébrale infantile,

Ces examens para-clinigues sont par contre tres utiles pour la
prise en charge du petit hemiplegique. Il Afavorisent un
diagnostic ou a defaut une SUspi1E1on precoce, 1ls permettent
souvent de prevoir les complication futures et leur importance.

Lorsque 1 on sai1t gue certains petits hémiplegigques ont plus




tendance & accumuler les handicaps qu’'a présenter un handicap

isole, la valeur de ces investigations est encore renforcee.
Le but essentiel du clinicien semble donc preventif.

D'une part vis & vis des nombreux facteurs de risgue associés
& l'hémiplégie ceérébrale infantile. D autre part, une  fois
l'affection constatée, prévenir les complications intercurrentes

dont peut étre victime 1 'enfant.

Toutes les mesures therapeutiques doivent avoir comme finalite
1'adaptation sociale et professicnnelle de Pindividu, car le
handicap sera d‘autant Plus minoré gue sa tolérance sSera

satisfaisante.
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