TABLE DES MATIERES

RESUME | i
AVANT-PROPOS i
TABLE DES MATIERES v
LISTE DES FIGURES ... .ottt sttt et eie sttt e tesvseseseste et essaesne st abeentesteenesnnesrnens vii
LISTE DES TABLEAUX .....ooiitiiitiee et rie sttt ete st e asbe e esbeesaesseebeesseesaesssensesreassenns viii
INTRODUCTION.......coitiiiitietieniteteeieestee e e sreeeestasesste e esteassessaessssssesssesssensessssssessassserseens 1
CHAPITRE ..ottt sttt ettt et te et e st esbe et e s e e s e saa e s anseassassseasesssesreanseennas 2
ETAT DES RECHERCHES .......cottvumrieerienenessesioe s sssssssssssssssssssssssssss st sssssssssnsssssnssssns 2
1.1  Les maladies NeUrOmMUSCUIAITES. .......cccevriieiieeeie e ecicrtieeree s et e et seneeeeeenraas 2
1.1.1  La dystrophie myotonique de type 1 ......occivvreeiiiisiiieiie e 2
1.2.1  L’atteinte musculaire dans 1a DM ..........ccoevieierieciienieneecieceesreereecee s e 5
1.2.2  Progression de I’atteinte musculaire dans la DM .........cceoverevrvcencierieciesenienne, 6
1.2.3  L’atteinte du my0Carde........ccooveevirerecieeiieeciereecerre et eseere e ee e ss e se e s aas 8
1.2.4 LA MYOLOMIE .eueieiiieriieeeiierieeteetesteeteeneesebe st esveseessessreesaeessaneensesssessnensaessensanns 9
1.3  Entralnement de la capacité aérobie dans Ia DM ........ccoocevverviecireneecieeeecreeeeeeneens 10
1.3.1  Force et électromyographie de surface dans la DM ........ccccccovevvererveevernveneenen 11
1.3.2  L’endurance musculaire dans 1a DM .......ccccocevievvirnienernerieereserieeseeeeveevee e 12
1.3.3  Entrainement aérobie dans 1a DM ........cccocerrrierrenieeerreseeiecreece e eesecaeeseeeeeas 12
1.3.4  FAcCtOUIS NEUTOMNAUX ....eveterriieeirriieraceraeeaseeeaaereseeaaseessneesssessasasssessseessssesessnsesesns 13
1.3.5  Créatine KiNASE ......c.ccevvurvueerreereererieneeneestessiestestessenesseseesssnessessssssssseessessassseens 14
1.4  Typologie des fibres affectées par [a DM ........cccvviierievceiiieneceeeecre st eeee e 17
1.5  Evaluation de la condition physique et de la capacité fonctionnelle dans la DM1........ 18
1.5.1  La capacité fonCtionNnelle ..........coecerviieuieriniiirnerieneneeeeenreneeseeseseesseessesseeseens 19
1.6 Description des testS eXISATES ... .eectiriirireeiiietee e et et e et e sttt eenee e seeeeeee e s 22
1.6.1  Berg balance TeSt.......cccoueeiirerieiieneeieeee sttt e sttt ere e ene e 22
1.6.2  Modified Physical Performance Test........cccoeeievvieecrieeciii it 23
1.6.3  Physitest normalisé canadien ...........ccoccvicerrvererrecreeneersereeeereessreesseeeseeesssesenes 23
1.6.4 TSt A TiMEL ..oveeeiieieeieeerieeioneeeceeertee e e ree s eesbeeesreaessbesasssnesssssessrssnsansrenns 24
1.6.5  Eurofit for adults .........ccoiiviiiiiiiiiiiiicii e 25
1.6.6  ROMDEIZ TOSE...c.oiiiiiiiiieieriiiicet ettt et et e ne e 26
1.6.8 La batterie UQAM-YMCA 27
1.7  Facteurs déterminants dans 1’évaluation de la capacité fonctionnelle ...........ccceevrerneeen. 28
1.7.1  Résultats d’études précédentes avec personnes vieillissantes.........ccceceeeeeeerrnne 30
CHAPITRE Tttt ettt sttt ettt ettt et et s st taese et n s e s e s eabeseeseaseesennes 32
MATERIEL ET METHODES ........cccoueermertreeumseressessmseessessssssssessssssessaesssnsesssssssssessssseses 32
2.1  Formulation des hypPOothESes......c.viurieecieieeeeeeer et ettt ne et ssas e se s e aee 32
2.2 PArtICIPANTS .eo.uieeiitiii ettt sttt ettt st e s e r e e ebeesart e s e e et ab e enteesere e aee s e e e esneeae 33
2.2.1  Description des PartiCIPANLS .........cueerveeerierirtrererrieeriierereesieesressessseeesreeseessseens 33
2.2.2  Recrutement des PartiCIPANLS ........coeceerirrrceeieireeieeereeieeseesereeeseeenressseeeeeeeraneens 34
2.3 PrOCEAULES «.oouieeiieieeteei ettt st et e ee et e st e et et e s et e st e s ereeenanenns eeeee e eaaees 34
2.3.1  Outils d’8Valuation .....cccceerreeiieiieceeeece et eeee e st e s e sae e saee e 36
2.3.2  Description des déterminants biOmOLEUIS .........cocueevereeciriereinerreeincnniecsecnenes 36
2.4 LeS VATIADIES. . .eiitiee ittt ettt et e et st a e sameteereneene 38
2.4.1  Variables indépendantes...........ccocecuerurrereninennienicnoneenenenrieesiet e seesesssenees 38

2.4.2  Variables d8pendantes..........ccevvvrirsionieririeeeesienieniesreseeessesseeressesseesessessasiessesses 38



vi

CHAPITRE IIL ...ttt sttt e e st a e s aae et enaasneessaesasnnesasesneessesssnans 40
TRESULTATS ot s eeesseesesassressss s seseessassesssssesssesassss s easeasesesaseaesessassaseaseassassessens 40
3.1  Mesures anthropOmMELIIQUES ........coveereeieirenerieieriestriereeterreseesreseesessesneseeseessessessnens 40
3.2 Tidelité des EPIEUVES ......evueeveriieriiiintereirreriesresieseesesuresteatetestesestessessessessasneessessasassanenes 41
33 Agefonctionnel..........................: .................................................................................. 47
CHAPITRE IV ............. OO OO 52
DISCUSSION .....oiiieiieiesieeeteetese ettt e s e et etasea e s e st e ssse st asstessaessesssasssesseessasseessssnsesseasssansnsnss 52
4.1  Hypoth@ses de 1eCherche........coccevviieciriiinirreeriecienrcreereneeeree e eteesteseesssesseesssessnessessses 52
4.1.1  Quantification des atteintes fonctionnelles dans la DM1..........ccccooeviiinnene 54

4.2  Diminution de la capacité fonctionnelle............coccoceevirvirnieriieninininiierineeneeeneeenae 55
4.2.1 Diminution de Iéquilibre.........ccccoceevirirnieniiniinencrenerinieeiene ettt 58

4.3 LaDMI etla DM2 : des maladies dont les différences se précisent ........ccceevvecuvennnnn. 59
4.4 Nombre d’essais et différences entre les deUX ViSites.....cccooervvercerrerienceeneenveenerieeneens 60
4.5  Atteinte cognitive et anxiété dans 1a DM 1 ........cccovivircrineriiniennnenenenreneeenreseesesnenee 61
4.6  Limites de I’étude 63
CONCLUSION .....oooiitieieeteetete et eeeesteestesaeesteeseesaestas e esasansassaesasssessaessssssenssassesssesssensessesns 64
PERSPECTIVES. ...ttt te ettt sttt e st ee st e st ese e e enbasseeaseensaasnnansensnanes 65
BIBLIOGRAPHIE ..ottt sttt sttt et st st e ve st e e e sae e sessnesnsesetvneaneesanens 66
ANNEXE A ..ottt teste e te e e ete st e sasesta et e e esseesessbaansanns et 72
A. MESURES ANTHROPOMETRIQUES .......ooveoeeveeeeeeeeereeeeoseeeeieseeseseresssresssessesesseseessanes 73
1. MeSUIe dU POLAS ..cc.eiieiiiieiiniere ettt e et e e 73

2. MeSure de 1a taille .......occiriei ettt ettt ne e setaesereernaees 73

B. VITESSE DES MEMBRES SUPERIEURS ...c...vooveeeveeeeeeeeeeoeeseeeeeseseeseesesesesesseeseeseesnane 74
1. Vitesse de bras gauche-droite............ooooieeireiieiieeeee et e 74

2. Vitesse de Dras avani-ari@rerrrrrrrrrrrrrrrceeeeeeruerarsenmrareeeseeranresstesaseesaseessssesseeessarssesans 74

3. Vitesse de circonvolutio:@lﬁ;:c U bras dominant ...........ccceevvveeenvinerinieernsneennae 75

4. Vitesse de circonvolutiom Verticale du bras dominant ..........c.eceveeeererieesiieresreeesnenscens 75

5. Vitesse de torsion horizontale de 1a main dominante............c.eeeevvieeevieecniersvceieesinnenns 76

C. VITESSE DES MEMBRES INFERIEURS ET DU TRONC ..........coooveooveeceveeeeeeeecevreeeres 77
7. Test de 1a MAarche d’eSCalier......ccovviiiviiieiieieiireereieeinieesserreesenresereraessstessnasssnssasanseeess 77

8. Vitesse de semi-flexion des enOUX .......ccivvieirririenmeinininieieieeseesieegreenresieesraees 77

9. Test de la chaise assis-AeDOUL .......ccovvieiiirierieee et e e e 78

10. Vitesse de rotation AU trOMC.....c.c.ieeireieeieee ettt eit ettt see e e s ene 78

D. EQUILIBRE ET TEMPS DE REACTION SIMPLE ................. et 79
11. Equilibre Statique YEUX OUVEIS .........cvvvveeverveeeresessessesssssessessessessessesssssessssessassassansens 79

12. Equilibre statique YeuX fermeés............cco.eveeveereereersereerseresssensessessonsans erererneerreeerernas 79

13. Vitesse de réaction ............ccccvevveieveniiiricinccnne, SR et 80

E. FORCE DE PREHENSION ET MOBILITE MUSCULO-ARTICULAIRE .......................... 81
14. Force de préhension manuelle..........c.coovvernieveeirinenincnineeninnetieiesesesseesenessenes 81

15, FLexXibilite AU tIONC ....cccviieeieieereeieeeeiectieeeeeeeesnae e e reeeresesaesmeesateensesateseeeesaeeanseennas 81

16. Flexibilité des €paules ...oeeeriireeierie ettt ecreeee et ee et seee s eseesese e sen e st s aecnes 82

F. CAPACITE FONCTIONNELLE A LA MARCHE..............ovvvmseeneeeneereeeseeensesineeeneessssennns 82
17. Test de marche de 6 MIMUEES .........veeeireriirvreiier ettt ee e beeeenreens 82
ANNEXE Bh.....cooooiiiiieiiieiie e ieieiteesttesaeesteeeteessaeassaestteasstessasansesmsesseesasteeteeameeanbesenneeaneeenseens 83

Muscular Impairment Rating Scale (MIRS), 2001 .......cocociiiniiiiiiiereee e 83


http://www.rapport-gratuit.com/

LISTE DES FIGURES

Figure 1 Quatre coupes transversales du muscle tibial antérieur de souris MDX

Figure 2 Age fonctionnel du groupe expérimental. L’4ge est estimé en fonction de la
performance moyenne du groupe expérimental dans chacune des épreuves.



LISTE DES TABLEAUX

Tableau 1  Caractéristiques des tests d’évaluation de la capacité fonctionnelle

Tableau 2  Comparaison de 1’évolution de la force de préhension entre les personnes
atteintes de DM1 et des personnes saines

Tableau 3  Statistiques descriptives de I’4ge et des mesures anthropométriques des 40
participants

Tableau4  Corrélation entre la premiére et 1a seconde évaluation (test-retest) du groupe
expérimental pour I’ensemble des 17 épreuves fonctionnelles

Tableau 5  Corrélations (Pearson product moment) des résultats entre la premiére et la
seconde évaluation du groupe DM 1

- Tableau 6  Statistiques descriptives et comparaison intergroupe

Tableau 7  Test-t (groupe DM1) premiére visite en AM et seconde en PM
Tableau 8  Résultats de ’analyse discriminante

Tableau 9  Diminution des déterminants biomoteurs

Tableau 10 Répartition des fibres de type I dans les muscles atteints et épargnés dans la
DM1



LISTE DES ABREVIATIONS

DM1 Dystrophie myotonique de type |

DM2 Dystrophie myotonique de type 11

MIRS Muscular impairment rating scale

MDX La souris mdx est un mutant de la souche C57BL/10 qui présente un déficit en
dystrophine qui la rend homologue de la mutation observée dans la maladie de
Duchenne

GRIMN Groupe de recherche interdisciplinaire sur les maladies neuromusculaires

CSSSJ Centre de santé et des services sociaux

Q-AAP Questionnaire d’aptitude a 1’activité physique

DFSH Dystrophie facioscapulohumérale

CK Créatine kinase

UI. Unités internationales par litre

EMG Electromyographie

BBT Berg balance test

PPT Physical performance test

TUG Timed up and go

ACSM American College of Sports Medicine

UQAC Université du Québec a Chicoutimik

VO2 4« Consommation maximale d’oxygene



INTRODUCTION

L’évaluation des atteintes fonctionnelles chez les patients atteints de la dystrophie
myotonique de type 1 (DM1) pose souvent un probléme, particuliérement aux cliniciens. En
effet, il existe peu d’outils d’évaluation qui permettent d’évaluer objectivement les atteintes
fonctionnelles telles qu’elles se présentent dans la vie quotidienne. Récemment, une nouvelle
batterie de tests congue pour les personnes de plus de 55 ans a été développée (Kalinova &
Leone, 2009). Ce nouvel outil pourrait étre trés utile afin de déterminer la capacité
fonctionnelle des personnes atteintes de la DM1, d’autant plus que cette maladie est souvent
considérée comme un modéle de vieillissement accéléré. Le but de cette recherche est donc de
valider auprés de patients atteints de la DMI1 cette nouvelle procédure d’évaluation des
habiletés fonctionnelles et ainsi, doter les cliniciens d’outils d’évaluation valides et simples

d’utilisation.

Les deux hypothéses de recherche sont, en premier lieu, que les tests d’évaluation
UQAM-YMCA peuvent étre utilisés pour quantifier globalement le niveau d’autonomie
fonctionnelle chez les personnes souffrant de DM1 et en second lieu, qu’ils permettent la

quantification spécifique des qualités musculaires ou motrices altérées par la maladie.



CHAPITRE 1
ETAT DES RECHERCHES

1.1 Les maladies neuromusculaires

Les maladies neuromusculaires forment un groupe hétérogéne de pathologies affectant
le motoneurone, le systéme nerveux périphérique ou central incluant les troubles de
transmission ainsi que la cellule musculaire (Carter, 2005). Les déficits engendrés par les
maladies neuromusculaires se manifestent le plus souvent par de la faiblesse musculaire et par
des troubles de la fonction motrice menant souvent a une baisse de I’autonomie fonctionnelle
et a une participa’;ion sociale diminuée (Carter, 2005). On dénombre approximativement 600
pathologies neuromusculaires dont les symptomes, les atteintes et les manifestations s’averent

extrémement variables (Cup et al., 2007).

1.1.1 La dystrophie myotonique de type 1

La DML est la forme la plus commune de dystrophie. Elle se manifeste selon quatre
phénotypes bien déterminés: 1. La forme adulte; 2. La forme juvénile; 3. La forme
congénitale; 4. La forme tardive. Son mode de transmission est autosomique dominant et la
myotonie est présente a 100 % dans le phénotype adulte (le plus fréquent). Sa prévalence dans
le monde s’éléve a 5-20/100 000 habitants (Fokstuen et al., 2001). Toutefois, c’est dans les
régions de Charlevoix et du Saguenay-Lac-St-Jean qu’elle est la plus répandue. Dans ces
régions, I’incidence de la maladie s’éléve a plus de 180 cas par 100 000 habitants (Yotova et
al., 2005). La manifestation de ce trait génétique dans le nord-est du Québec s’explique

principalement par 1’effet fondateur qui est également responsable de la prévalence d’une



douzaine de maladies héréditaires (Moreau et al., 2007). L’effet fondateur est lié a
I’établissement d’une nouvelle population sur un territoire neuf, comme le territoire du
Saguenay-Lac-St-Jean. Ce phénoméne explique 1’apparition de traits génétiques comme la
mutation responsable de la DM1. Bien que cette maladie soit catégorisée comme étant une
forme de dystrophie, la mutation n’affecte pas la structure ou la fonction de la dystrophine,
une protéine qui jouerait un réle dans le maintien de I’infrastructure de la cellule musculaire.
Les 1ésions musculaires microscopiques ainsi que le cycle de régénération/dégénérescence
caractéristique des dystrophies dites vraies comme les maladies de Duchenne ou de Becker ne
sont pas présentes dans le cas de la DM1. Le fonctionnement des cellules satellites,
responsables de la genése de nouvelles cellules musculaires ainsi que de la régénération des
cellules existantes, est altéré par 1la DM1 et cette manifestation de la maladie contribue a
I’atrophie musculaire (Beffy et al., 2010; Thornell et al. 2009). Dans le cas des dystrophies de
Duchenne ou de Becker, c’est ’altération d’une protéine structurale qui provoque des 1ésions

musculaires et qui entraine a son tour 1’atrophie des muscles squelettiques (Sveen et al. 2008).



Figure 1 : Quatre coupes transversales du muscle tibial antérieur de souris MDX. La
fluorescence (technique d'immunofluorescence) accentue les différences entre
(A) une souris saine. (B) atteinte de dystrophie musculaire de Duchenne, (C)
traitée par greffe de myoblastes aprés un mois et (D) traitée aprés six mois. Ce
type de dégénérescence est propre aux maladies de Duchenne et de Becker et
n’est pas présent dans la DM1. (Garcia. 2004)

Le portrait clinique de la DMI comprend un affaiblissement progressif des muscles
squelettiques, incluant ceux du visage. de la machoire ainsi que des muscles du cou. La
faiblesse musculaire distale affecte particulierement les mains et les dorsifléchisseurs du pied.
Elle progresse plus ou moins rapidement des muscles distaux vers les muscles proximaux. Les
autres symptomes incluent I'atteinte cardiaque, la ptose des paupiéres, les cataractes et les

défauts de conduction cardiaques, (Ahlstrom et al., 1994: Harper. 2001; Mathieu et al., 2003:

Pruna et al., 2010).



1.2 Les atteintes de 1a DM1

1.2.1 L’atteinte musculaire dans la DM1

L’affaiblissement du muscle squelettique est présent dans la DM1 chez les personnes
asymptomatiques autant que chez les patients ce qui suggére que 1’altération des structures
contractiles est présente avant le diagnostic clinique (Harper, 2001). Les hommes sont plus
sévérement touchés que les femmes malgré le fait que le mode de transmission autosomique
dominant de cette maladie implique qu’elle affecte les deux sexes en proportions égales
(Harper, 2001). Cette maladie neuromusculaire est causée par la répétition instable d’un
trinucléotide (CTG) sur le chromosome 19, locus 13 (Hedberg et al., 1999; Ranum & Day

2004; Nanba, 2005; Romeo, 2011).

La diminution de la force musculaire dans la DM1 est une manifestation physique bien
connue et documentée (Johnson et al., .1995; Nitz et al., 1999; Mathieu et al., 2003). La
progression de cet affaiblissement se produit de maniére progressive a une vitesse variable
(modérée a lente) et elle diminue la capacité globale de génération de la force maximale
d’environ 0,95 % par année (Mathieu et al., 2003). Comparativement & la population saine,
cette diminution se produit au rythme de 1 % par année a partir de la cinquantaine (Rantanen
et al., 1999) et plus encore & un age avancé. Méme si cette comparaison relativise 1’atteinte
musculaire et peut la faire paraitre négligeable, il faut prendre en considération que 1’dge
d’apparition moyen de la DM1 est de beaucoup inférieur a la cinquantaing, particuliérement
pour les formes conge’nitalés et juvéniles de la maladie (Harper, 2001; Prendergast et al.,
2010). Le lien entre la durée de la maladie et la sévérité des symptdmes semble évident de
prime abord, mais la réalité n’est pas aussi simple puisque certains auteurs ont démontré une

corrélation élevée entre ces deux variables (Mathieu et al., 2003) alors que d’autres réfutent



cette hypothese (Sveen et al., 2008). L’4ge d’apparition des premiers symptomes de la DM1
ne correspond pas obligatoirement a celui du diagnostic officiel et c’est possiblement cette
différence qui explique la difficulté a corréler ces deux aspects de la maladie. Au niveau
génétique, la gravité de 1’atteinte musculaire dans la DM1 n’est pas nécessairement corrélée a

I’expansion CTG du géne 19q13.3 (Hedberg et al., 1999).

1.2.2 Progression de D’atteinte musculaire dans la DM1

La progression chronologique de 1’atteinte musculaire a €té documentée dans une
étude qui a démontré que la faiblesse distale apparait 3 a 15 ans aprés I’apparition de la DM1
alors que la faibLesse proximale apparait 9 a 27 ans plus tard (Mathieu et al., 1992). Pour des
raisons pratiques, le présent document fera état de I’altération des muscles squelettiques et
cardiaque et ne traitera pas des atteintes nerveuses, oculaires, endocriniennes et des muscles

lisses.

Chez les pérsonnes souffrant de DM1, ’atteinte des muscles faciaux inclue la paupiere
tombante ou ptose, 1’atrophie et I’affaiblissement des muscles de la méchoire? et une
immobilité des muscles superficiels du visage (Hafper, 2001). Au niveau des muscles de la
bouche et de la déglutition, ’atteinte du palais mou peut induire des difficultés d’élocution et
une altération de la voix (Maassen et al., 1995; Nagamitsu & Ashisawa, 2001). La dysphagie
est une conséquence documentée de cette altération pouvant provoquer des fausses routes
alimentaires (Leonard et al., 2001). L’affaiblissement des trois muscles constricteurs du
pharynx (inférieur, moyen et supérieur) est la principale cause de dysphagie dans la DMI.
Leur contraction permet au bol alimentaire de passer dans I’cesophage et il est intéressant de
mentionner que c’est leur affaiblissement et non la myotonie qui cause les problémes de

déglutition dans la DM1 (Leonard et al., 2001).



Toujours au niveau de la téte, I’atteinte des muscles de la loge antérieure du cou peut
se manifester trés tot dans la maladie. Il s’avere souvent difficile pour une personne souffrant
de ce type d’atteinte de relever la téte en position couchée (Harper, 2001) ou de maintenir la
téte dans une position adéquate lors de la conduite d’un véhicule par exemple (Phillips &
Mathieu, 2004). Certaines études ont démontré que la perte de force des muscles impliqués
correspond a une valeur d’environ 63 % par rapport aux valeurs de référence (Johnson et al.,
1995; Nitz et al., 1999). 11 est trés courant que ce type d’affaiblissement progresse par palier et

qu’il se stabilise pendant des périodes plus ou moins longues (Mathieu et al., 2003).

Souvent t6t dans la maladie, la faiblesse musculaire dans la DM1 touche durement les
muscles responsables de la préhension et plus particuliérement les longs fléchisseurs des
doigts (Phillips & -‘Mathieu, 2004). Plusieurs études ont quantifié la perte de force musculaire

en préhension dans la DM1 et deux d’entre elles ont décrit une force globale inférieure

d’environ 65 % par rapport a un groupe témoin composé de personnes saines (Johnson et al.,

1995; Nitz et al., 1999; Bostrom et al., 2005; Guimaraes et al., 2007; Logigian et al., 2010).
Cette altération induit une prise caractérisée par une absence de flexion des articulations
interphalangiennes typique. Tout comme dans la population asymptomatique, les hommes
atteints de DM 1 possédent une force de préhension supérieure a celle des femmes (Whittaker,
2006). Dans la population générale, les hommes démontrent une force supérieure de 45 % a .
celle des femmes alors que dans la DM, cette différence s’éléve a 32 % (Whittaker, 2006).
La perte de force de préhension se chiffre a 3 % par année chez les hommes atteints et de 2 %
chez les femmes (Orndahl et al., 1994; Nitz et al., 1999; Mathieu et al., 2003). De plus, cette
perte de force débute dés le moment d’apparition de la maladie qui est diagnostiquée en
moyenne entre 20 et 25 ans (Harper, 2001). Dans la population saine au Canada, la force de
préhension manuelle demeure stable jusqu’a la fin de la quarantaine et diminue ensuite

progressivement a partir de 50 ans. Cette perte s’éleve en moyenne 0,5 % par année entre 20
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et 69 ans chez les hommes et de 0,4 % chez les femmes (Stephens, 1983). La majeure partie

de cette diminution se produit entre 50 et 69 ans.

Au niveau des bras, ’affaiblissement des muscles extenseurs du coude n’entraine pas
de conséquences séveéres au niveau de I’autonomie fonctionnelle (Mathieu et al., 2003). Plus
tard dans 1’évolution de la maladie, lorsque I’affaiblissement musculaire devient >pr0ximal, cet
affaiblissement aura des répercussions plus graves sur la capacité 3 mouvoir les membres

supérieurs (Zupan, 1996).

Dans le cas du membre inférieur, 1a faiblesse importante des extenseurs du genou dans
la DM1 (Nitz et al., 1999) a des conséquences plus sérieuses sur I’autonomie puisque cette
altération accroit significativement les risques de chutes (Phillips & Mathieu, 2004). Dans une
étude publiée en 2006, I’incidence des chutes chez les personnes atteintes de DM1 a été

évaluée a 10 fois plus élevée que celle des personnes normales (Wiles et al., 2006).

1.2.3 L’atteinte du myocarde

Il apparait important de documenter et de comprendre I’atteinte du myocarde
lorsqu’on planifie d’étudier les effets de ’exercice dans la DMI. Ainsi, la principale
complication au niveau cardiaque se manifeste par un trouble de conduction nerveuse entre
les atriums et les ventricules (Harper, 2001). Ces anomalies sont visibles sur
I’électrocardiogramme et se manifestent par des blocs de branche et des blocs
atrioventriculaires. Chéz un individu sain, ’influx nerveux s’initie au nceud sinusal et se
propage vers le nceud auriculoventriculaire. En passant par le faisceau de His, le signal
poursuit sa course vers les ventricules cardiaques (Marieb, 1999). Un défaut de conduction
cardiaque ou une lésion peut changer la route de I’influx nerveux qui ne peut plus se propager

normalement par le faisceau. Il se propagera alors directement via les fibres musculaires



cardiaques et ce nouveau trajet ralentit considérablement la vitesse et 1’efficacité de ’effet de
pompe du myocarde (Marieb, 1999). Cette manifestation de la maladie fait en sorte que les
personnes atteintes de DM1 peuvent éprouver de la difficulté a effectuer un exercice

cardiovasculaire soutenu a une fréquence cardiaque élevée (Durstine et al., 2009).

1.2.4 La myotonie

Ce phénomene est un signe cardinal des DM de type I et II. Cette difficulté a la
décontraction affecte plusieurs groupes musculaires mais touche plus sévérement les muscles
de lé main et de la bouche (Phillips, 2004). Cette altération n’est pas la principale cause de
dysphagie, mais elle aggrave les difficultés a mastiquer et les‘ troubles d’élocution (Ronnblom
et al., 1996; Leonard et al., 2001). La-prévalence de la myotonie s’éléve a prés de 100 % chez
le phénotype adulte. L’hyperexcitabilité des cellules musculaires due a un déréglement du
fonctionnement des canaux sodiques explique ce phénoméne. Un examen de 'EMG révéle
des potentiels d’actions en rafale qui cause un délai dans le reldichement des muscles a la suite
d’une contraction (Cannon & Bean, 2010). D’un point de vue fonctionnel, la myotonie pose
probléme puisqu’elle se manifeste au niveau des mains, ce qui peut compliquer la

manipulation d’objets dans les taches de la vie au quotidien (Phillips, 2004).

La myotonie n’est pas le seul probléme rﬂusculaire qu’implique la DM1 puisqu’un
affaiblissement progressif caractérise la maladie. Cette affection musculaire progresse des
muscles distaux vers les groupes proximaux et atteint plus particuliérement la main et les
dorsifléchisseurs du pied. Ces groupes musculaires sont parmi les premiers muscles affectés
dans I’évolution de la DM1 (Mathieu et al., 2003; Phillips & Mathieu, 2004). Ce type
d’atteinte rend les déplacements comme la marche plus difficile et réduit considérablement

I’autonomie fonctionnelle. On caractérise cette condition comme pied tombant et cette atteinte
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trés apparente demeure a ce jour relativement méconnue au niveau de I’intervention (Sackley
et al., 2009). Le pied tombant n’est pas un signe propre a la DM1 puisqu’on le retrouve entre
autres dans la dystrophie facioscapulohumerale, la maladie de Duchenne ainsi que dans la

maladie de Charcot-Marie-Tooth (Sackley et al., 2009).

Les nombreuses et diverses manifestations de la DMI induisent une intolérance a
I’effort physique qui meéne trés souvent a un mode de vie sédentaire (McDonald, 2002;
Orngreen et al., 2005; Phillips et al., 2.009). La somnolence induite par la maladie, la difficulté
dans les déplacements et les problémes cardiaques sont des facteurs a prendre en
considération dans la planification et la modulation des séances d’évaluation et/ou

d’entrainement dans la DM1 (Orngreen et al., 2005; Laberge et al., 2009).
1.3  Entrainement de la capacité aérobie dans la DM1

Une étude menée en 2005 par Orngreen et collégues a démontré 1’efficacité. de
I’entrainement aérobie d’intensité modérée pour 1’amélioration de la consofnmation maximale
d’oxygene (VOZmaX). Autre conclusion intéfessante, le taux plasmatique de 1’enzyﬁe créatine
kinase (CK) n’augmente pas aprés ce type d’effort chez les patients atteints de DM1. Pour la
plupart des patients de cette étude, le taux plasmatique de CK a méme diminué de plus de 35
%, passant de 514 + 179 unités internationales/litre (UI/l.) a 327 + 152 Ul/l (Orngreen et al.,
2005) ce qui démontre d’une part que les patients répondent bien a un effort modéré, mais
également que la DM1 se distingue dés dystrophinopathies par une incidence réduite des
Iésions musculaires (microtraumatismes) causés par ce type d’exercice (Baird et al., 2012).
L’augmentation de la densité capillaire est un autre effet intéressant induit par ’entrainement
aérobie et il se produit non seulement chez les sujets sains, mais aussi chez ceux souffrant de

DM1 (Orngreen et al., 2005).
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Une amélioration de la capacité acrobie n’influence pas de maniére significative
I’autonomie des personnes atteintes de dystrophie facioscapulohﬁmérale (DFSH) (van der
Kooi et al, 2005). Quelques semaines d’entralnement peuvent par contre améliorer
Pendurance, le niveau d’activité et la tolérance a I’effort. Dans le cas de la DM1, il est tout
aussi difficile de corréler 1’amélioration de la capacité aérobie avec 1’autonomie. En effet, le
fait d’étre en meilleure condition physique n’aura pas forcément d’impact mesurable dans la
vie au quotidien. On connait depuis longtemps ’importance de 1a spécificité de I’entrainement
chez les athlétes, mais pour ce qui en est des maladies neuromusculaires en général, on reste
trés conservateur. L’entralnement aérobie typique pour cette clientéle se fait sur ergocycle a
intensité moyenne. Ce type d’activité peut améliorer certains paramétres de santé comme la
fonction cardiaque mais il aura trés peu d’impact sur des facteurs clefs comme 1’incidence des

chutes ou la facilité dans les déplacements (Skelton et al., 2002; Suetta et al., 2007).

1.3.1 Force et électromyographie de surface dans la DM1

La perte de force musculaire est une des conséquences les plus handicapantes de la
DM1 mais également pour les autres types de pathologies neuromusculaires (Johnson et al.,
1995). 11 semble de prime abord logique que 1’amélioration de la force musculaire diminue les
symptomes de la DM1 mais cette logique est toujours le sujet de débats (Lindeman et al.,
1999). Une étude publiée en 1999 par Lindeman a documenté les effets de 1’entrainement
avec résistance (musculation) et de ’EMG de surface sur 66 sujets malades dont 36
souffraient de DM1 pendant une période de 8 semaines. Dans cette étude, aucune association
n’a été observéebentre I’amélioration de la force musculaire et ’'EMG (Lindeman et al., 1999)
et il ne serait donc pas approprié d’utiliser cette seule méthode de mesure a des fins

d’évaluation musculaire (Yue et al., 1995).
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1.3.2 L’endurance musculaire dans la DM1

Un microcycle d’entrainement en musculation ciblant les articulations du genou et des
hanches démontre que des personnes souffrant de DM1 peuvent améliorer I’endurance des
groupes musculaires impliqués de maniére significative (Tollback et al., 1999; Aldehag et al.,
2005). 11 faut cependant nuancer cette affirmation puisque plusieurs études dont
Ientrainement n’était pas supervisé ont démontré peu ou aucune amélioration de ’endurance
musculaire dans cette population (Lindeman et al., 1995; Voet, van der Kooi et al., 2010;
Kierkegaard et al., 2011). Etant donné I’atteinte systémique de la maladie et ses implications
au niveau de ’autonomie physique et de la cognition, il est possible que cette clientéle ne soit
pas apte 2 comprendre et a appliquer un programme d’entrainement spécifique et qu’elle
nécessite non seulement une intervention avant et apreés, mais pendant toute la durée de

I’étude (Johnson et al., 1995; Deater-Deckard & Mayr, 2005; Missaoui et al., 2010).

1.3.3 Entrainement aérobie dans la DM1

L’ergocycle est un choix prudent et on ['utilise dans la plupart des études a
composante aérobie s’adressant a une clientéle affectée par une pathologie neuromusculaire.
On sait que ce type d’appareil est fiable et sécuritaire dans le cas de la DM1 et que son
utilisation permet d’améliorer la capacité aérobie des group.es musculaires entrainés (Ansved,
2001). Plusieurs auteurs ont démontré que cette amélioration de la capacité aérobie était
comparable a celle de personnes saines (Ansved, 2001; Harper, 2001; Voet, van der Kooi et
al., 2010; Hadj-Said et al., 2011). Ce type d’entrainement induit une augmentation de la
densité mitochondriale, une amélioration de l;activité enzymatique oxydative et une
augmentation des réserves de glycogéne musculaire (Ansved, 2001). Aprés 12 semaines
d’entrainement, la fréquence cardiaque diminue de manicre significative pour un effort

comparable (Ansved, 2001).
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1.3.4 Facteurs neuronaux

Chez des individus sains, ’entrainement des qualités musculaires donne des résultats
mesurables trés rapidement et il en est de méme pour les personnes atteintes de DM1
(Lindeman et al., 1999; Harper, 2001; Missaoui et al., 2010; Voet, van der Kooi et al,. 2010).
Cependant, la hausse initiale (période de 2 a 8 semaines) de la force ne s’explique pas par
I’hypertrophie des cellules musculéires mais par des facteurs d’ordre neuronaux (Earle et al.,
2004; Baechie et al., 2008; Coburn et al., 2011). En effet, I’entrainement de la force
musculaire induit des modifications neurologiques importantes telles qu’une meilleure
synchronisation des unités motrices, une diminution de [I’inhibition autogéne et une
augmentation de l’inhibition réciproque des muscles antagonistes (Folland & Williams,
2007). L’activité du cortex moteur augmente également lorsque de plus grands niveaux de
force sont développés (Gabriel et al., 2006). L.’amélioration subséquente de la performance
peut s’expliquer par I’hypertrophie musculaire et il serait judicieux d’opter pour une période
minimale de 10 semaines pour documenter ces deux types d’adaptations distinctivement

(Voet, van der Kooi et al., 2010).
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1.3.5 Créatine Kinase

La mesure de I’enzyme CK permet d’estimer les Iésions au ‘niveau des cellules
musculaires. Les prélévements sanguins effectués dans le but de mesurer ce paramétre sont
trés courants dans le suivi de ce type de maladie, notamment dans les différents types de
dystrophies (Vassella et al., 1965; Goto et al., 1967; Rossi et al., 1990; Tarnopolsky et al.,
2004). Lors d’une blessure ou d’une contraction contre résistance, des lésions microscopiques
peuvent survenir et ces lésions provoquent 1’élévation du taux plasmatique de CK. Dans les
dystrophinopathies, le taux plasmatique de CK est entre 5 et 10 fois supérieur & la normale
(Sveen et al., 2008) alors que dans le cas de la DM1, le niveau de cet enzyme se compare a
celui d’individus sains. Dans le cas de la DM, la réponse a ’effort est comparable a celle de
personnes saines en ce qui a trait au taux plasmatique de CK (Kilmer et al., 2001). Suite a un
entralnement en résistance & forte composante excentrique, la CK augmente de maniére
considérable avant d’atteindre un pic 3 jours suivant ’effort pour revenir ensuite a la valeur
de départ, soit 7 jours plus tard (Kilmer et al., 2001). Cette €lévation correspond a une baisse
de la force de contraction maximale des muscles sollicités qui revient a la normale lorsque les

taux de CK reviennent a leur valeur initiale.

Un protocole d’entrainement aérobie de 12 semaines a une intensité modérée (65 % du
VOumax) ne modifie pas la concentration plasmatique de CK des personnes atteintes de DM 1
ce qui démontre que ce type d’effort cause peu de microlésions au niveau des structures
musculaires (Ansved, 2001). Le niveau de douleur musculaire di aux contractures peut étre
mesuré par des échelles ordinales ou de maniére plus quantitative. Chez certains auteurs, une

réduction de 5 % de I’amplitude articulaire indique la présence de contracture alors que
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d’autres font subir aux muscles entrainés une pression de 5 livres (2,3 kg) et documente les

signes de douleurs chez le patient (Kilmer et al., 2001).
1.3.6 Forces et faiblesses méthodologiques des études sur I’entrainement dans la DM1

La durée des ¢tudes sur les effets de 1’entrainement chez les personnes atteintes de
DM1 devrait s’élever a un minimum de 10 semaines et étre randomisées (Voet, van der Kooi
et al., 2010). La sélection non aléatoire des participants & une expérimentation est une
faiblesse méthodologique susceptible d’influencer les résultats et de créer des contradictions
par rapport a la littérature existante (Schulz et al., 1995). L’entrainement musbulaire unilatéral
n’est pas recommandé a cause de l’effet de 1’apprentissage moteur sur le segment
controlatéral non entrainé (van der Kooi et al., 2005). A cause de la grande variabilité des
symptomes de la DM1, il peut s’avérer difficile d’obtenir un échantillon aléatoire homogene a
des fins d’études et il serait sans doute judicieux d’utiliser une échelle d’évaluation
fonctionnelle comme le MIRS, présenté a la figure 1, dans le but de former des sous-groupes
dont la progression de I’atteinte musculaire est comparable. Il est improbable qu’un sujet dont
Iatteinte est sévere réponde de la méme maniere & un protocole d’entrainement qu’un sujet
malade asymptomatique. Selon les recommandations de 1’ACSM en 2002, les gains des sujets
non entrainés sont supérieurs a ceux des sujets déja entrainés et il apparait important de

documenter le niveau d’activité physique des participants précédant 1’étude afin de nuancer

les conclusions.
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Figure 1 : L’échelle Muscular Impairment Rating Scale décrit la progression des atteintes
musculaires dans la DM1 (Mathieu et al., 2001)

L’une des faiblesses méthodologiques majeures de plusieurs études sur les effets de
I'entrainement dans la DM1 est sans nul doute d'inclure des pathologies différentes dans
I"échantillon (Cup et al.., 2007). Les pathologies neuromusculaires forment une trés grande
famille de pathologies dont la variabilité des symptomes est treés vaste. Les signes et
symptomes des différentes formes de dystrophies elles-mémes font en sorte que la
prescription d’un protocole d’exercice unique adapté est pratiquement impossible a élaborer.
Dans le cas de la DMI, les différents phénotypes de la maladie impliquent une variabilité
importante des manifestations et de leur gravité¢ (Mathieu et al., 1999: Harper, 2001).
Finalement, ['atteinte dite systémique de la maladie se manifeste dans de nombreuses
structures du corps humain et ses effets induisent des altérations diverses. A la lumiére de ces
informations, il apparait fondamental de former des groupes de participants aussi homogenes

que possible.
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1.4  Typologie des fibres affectées par la DM1

La DM1 est une pathologie dont les symptomes systémiques ne se limitent pas qu’aux
structures musculaires. Les fonctions pulmonaires, les muscles lisses, le myocarde et certaines
fonctions hormonales font partie de la liste des structures affectées par la DM1 (Johnson et al.,
1995). Présentement, la compréhension de 1’atteinte au niveau du muscle squelettique est
fondée sur des études histologiques dont certaines datent de plusieurs décennies. Au niveau
musculaire, de nombreuses études ont démontré une affection préférentielle des fibres
musculaires de type I (Brooke & Engel, 1969; Johnson et al., 1973; Grimby et al., 1988). Les
fibres de types II subissent une légére augmentation de volume alors que ’hypertrophie des
structures non musculaires ou pseudohypertrophie cause la prolifération de tissus conjonctifs
et de tissus graisseux (Cote et al., 2011). Les fibres de type I du biceps brachial subissent une
diminution de volume de prés de la moitié (Brooke & Engel, 1969) chez les personnes
atteintes de DM1. Cette dualité formée par 1’atrophie des fibres de type I et par I’hypertrophie
des fibres de type II n’est pas exclusive a la DM1, on la retrouve dans plusieurs désordres
neuromusculaires (Clarke, 2011). On retrouve cette condition dans 80 % des biopsies

musculaires pratiquées chez les personnes atteintes de DM 1 (Brooke & Engel, 1969).

Ftant donné la grande variabilité dans le volume des fibres de type II, il est difficile de
normaliser le volume des biopsies musculaires. Dans le cas de la. maladie de Duchenne, les
fibres de type IIB sont plus sensibles aux 1ésions musculaires alors que les fibres de type I
démontrent plus de robustesse face a la maladie (Webster et al., 1988). Ce contraste illustre
bien les différences fondamentales non seulement entre les divers désordres

neuromusculaires, mais parmi les dystrophies elles-mémes.
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Des biopsies musculaires effectuées sur des personnes souffrant de DM1 ont démontré
que I’entrainement aérobie ne modifie pas de maniére significative la typologie des fibres
musculaires (Ansved, 2001). La densité capillaire des fibres de type I peut augmenter
légerement aprés un protocole de 12 semaines d’effort aérobie a raison de 3 séances de 30
minutes 3 intensité modérée par semaine (Ansved, 2001). Cette augmentation est de 1’ordre de
2,5 a 2,9 capillaires par fibre, ce qui représente une adaptation comparable a celle de jeunes

adultes en bonne santé (Denis et al., 1986).

1.5  Evaluation de la condition physique et de la capacité fonctionnelle dans la DM1

Il existe déja différentes échelles d’évaluation de la sévérité des atteintes dans les
pathologies neuromusculaires et le but du présent exercice n’est pas de les détailler de
maniere exhaustive, mais plutot de lister les plus couramment utilisées en ce moment. Parmi
elles, on trouve 1’index de Barthel, une échelle ordinale graduée de 0 a 5 mesurant
I’autonomie fonctionnelle (Mahoney & Barthel, 1965). L’échelle de Brooke, de type ordinal
et graduée de 1 a 6, évalue la force des membres supérieur et inférieur. L’échelle de Vignos,
graduée de 1 a 10, estime la capacité a marcher et a grimper les escaliers (Vignos &

Archibald, 1960).

Peu de méthodes d’évaluation précises et valides ont été construites spécifiquement
pour la DM1 (Mathieu et al., 2001). Au niveau musculaire, une méthode d’évaluation
manuelle décrite par Kilmer et collégues (1993) est utilisée pour coter de 1 & 5 la force des
mﬁscles, la valeur de 0 n’exprimant aucun mouvement et la valeur de 5 exprimant une force
normale. De nombreuses autres échelles permettant d’évaluer les symptémes, la progression
ou le niveau d’atteinte d’une maladie donnée et ces outils qualitatifs sont utilisées

couramment pour la recherche. Une autre échelle ordinale manuelle, la Muscular Impairement
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Rating Scale ou MIRS, a été développée dans la région du Saguenay-Lac-St-Jean pour
catégoriser la progression de la maladie (Mathieu et al., 2001) et faciliter la création de
groupes homogenes pour les essais cliniques. Les tests quantitatifs sont, quant a eux, plus
rares et chacun d’eux se limitent souvent qu’a une qualité ou un groupe musculaire trés
spécifique comme c’est le cas de la mesure de la force de préhension a 1’aide d’un

dynamometre manuel.

1.5.1 La capacité fonctionnelle

La capacité fonctionnelle n’est pas une qualité simple que 1’on peut évaluer par un test
unique. Pour obtenir un impact mesurable sur la capacité fonctionnelle, il faut considérer une
approche centrée sur les tiches de la vie quotidienne afin de maintenir un niveau optimal
d’autonomie (Skelton, 2001). Dans le milieu sportif, la spécificité des méthodes
d’entrainement a depuis longtemps été validée (Bauer, 1995; Beneke, 1993; Hill, 1995;
Mahler, 1987). Ce principe stipule qu’il faut entrainer une qualité spécifique selon des
modalités qui reproduisent les circonstances de son utilisation. Le transfert positif d’habiletés,
c'est-a-dire I’amélioration d’une caractéristique par ’entrainement d’une autre qualité, s’est
avérée inefficace. Ce principe de spécificité est pourtant largement ne":gligé dans les études
portant sur les désordres neuromusculaires et chez les personnes &gées. Il serait pourtant
avantageux de considérer cet aspect de 1’entrainement chez la population symptomatique

(Rydwik et al., 2004), (Skelton, 2001).

Le tableau 1 résume les différentes batteries de tests d’évaluation de la capacité
fonctionnelle parmi les plus couramment documentées dans la littérature scientifique actuelle.

Afin de faciliter la comparaison, on y retrouve les catégories de déterminants que ces batteries
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évaluent. Les différents protocoles présentés font partie des tests de motricité plus globale en
opposition aux tests de motricité fine qui ont été exclus puisqu’ils impliquent presque
exclusivement les muscles de la main et de ’avant-bras. Parmi les tests de motricité fine qui
n’ont pas été intégrées au tableau 1, on retrouve le Nine hole peg, le test de Purdue, le test
d’O’Connor, le Moberg pick up, le Box & block test, le Jebsen—Taylor test of hand function,
le TEMPA (Test d’Evaluation de la performance des Membres Supérieurs des Personnes
Agées), le ABILHAND, le Minnesota Manual Dexterity test et le Southhampton hand

assessement procedure.
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1.6  Description des tests existants

1.6.1 Berg balance Test (BBT)

Comme son nom I’indique, on utilise ce test pour évaluer I’équilibre chez les
personnes dgées (Berg et al., 1992). Il est composé de 14 taches congues de maniére a simuler
des gestes de la vie quotidienne comme se lever d’une chaise, rester debout en équilibre,
s’asseoir sans aide d’appuis, effectuer un transfert, rester debout en équilibre les yeux fermés,
rester debout en équilibre les pieds joints, aller chercher un objet avec une seule main, prendre
un objet au sol, regarder derriére soi, pivoter sur 360 degrés sur soi-méme, placer
alternativement un pied sur un tabouret, rester debout en équilibre un pied devant [’autre et
rester debout en équilibre sur un pied. Ces différentes activités sont classées en ordre croissant
de difficulté et chaque tiche est notée avec un score variant de 0 a 4 pour un maximum de 56
points au total. Le score global permet de prédire la propension a chuter d’un individu. Afin
de prouver sa validité, le test BBT a été comparé au timed up and go test et au test de Tinetti
(Yelnik & Bonan, 2008). Cet outil d’évaluation est valide et facile a administrer mais il

s’avere parfois difficile d’évaluer le degré de réussite d’une tache (Yelnik &’Bonan, 2008).

Les deux principaux avantages du BBT sont, d’une part, la courte durée des
procédures, soit environ 20 minutes, et d’autre part, le fait qu’il simule des activités de la vie
quotidienne. Le principal inconvénient du test réside dans le fait que les participants sont
évalués subjectivement. Il faut également mentionner que le BBT ne mesure que les
déterminants en lien avec 1’équilibre, ce qui limite évidemment ’estimation de la capacité

fonctionnelle.
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1.6.2 Modified Physical Performance Test

Le Physical Performance Test modifié (PPT) a été validé et employé dans la recherche
sur la fragilité physique (Reuben & Siu, 1990). Ce test comporte 9 items dont un test
d’équilibre statique, se lever d’une chaise cinq fois, déposer un livre sur une étagére, mettre et
enlever une veste, prendre un sou déposé sur le sol, faire un 360 degrés sur soi-méme,
marcher sur une distance de 50 piecis et monter des escaliers. La plupart des tests sont

chronométrés et le temps détermine le score attribué pour ce test.

Le PPT est une batterie de tests relativement compléte et son évaluation se base sur
des criteres quantitatifs et qualitatifs. Certains déterminants biomoteurs ne sont pas évalués et
certaines tdches du PPT sont trop complexes pour discriminer quel déterminant est le plus
sévérement affecté. Par exemple, I’une des tAches complexes consiste a se pencher pour
ramasser une piéce de monnaie sur le sol, un geste qui nécessite une aisance a fléchir le tronc,
une qualité d’équilibre, une motricité fine des doigts et la force requise pour se relever en

position debout.

1.6.3 Physitest normalisé canadien

Cette batterie de tests comprend des mesures de la force des membres supérieurs et
inférieurs, une estimation de la condition cardiorespiratoire et des mesures anthropométriques
(SCPE, 2004). Parmi les taches proposées, on retrouve des redressements assis (sit-up), des
pompes (push-up), un test de force de préhension et de la musculature dorsale, de flexion du
tronc, d’estimation de la capacité cardiorespiratoire (test de montée des marches ou step test)

et un saut vertical.



24

La majorité de ces tests sont pertinents dans I’évaluation de la condition physique chez
les personnes saines. Certaines mesures anthropométriques comme la circonférence de la
taille et le poids corporel peuvent étre utilisées pour prédire ’occurrence de certains
problémes de santé comme I’hypertension, le diabéte de type II ou encore des problémes
cardiovasculaires. Le poids corporel, la force de préhension, la flexion du tronc, la
circonférence de taille, la capacité aérobie et méme la taille de la personne peuvent étre des

facteurs de limitation de la capacité fonctionnelle.

Cependant, les redressements assis, le test de force des dorsaux ou le saut vertical ne
semblent pas appropriés pour des personnes atteintes d’une pathologie neurologique ou
musculaire. Ces tests qui mesurent principalement la condition physique n’ont pas été congus

pour estimer la capacité fonctionnelle.

1.6.4 Test de Tinetti

Cette batterie de tests se compose de 13 tdches qui vont comme suit : un test
d’équilibre, se relever d’une chaise, une épreuve d’équilibre immédiat aprés s’étre relevé, un
test d’équilibre debout, équilibre debout les yeux fermés, équilibre aprés un 360 degrés,
résistance a une poussée sternale, équilibre aprés une rotation de la téte, équilibre en station
unipodale, équilibre en extension de la colonne cervicale, équilibre en extension de la colonne
lombaire, équilibre penché en avant et équilibre en s’asseyant (Tinetti, 1986). L’échelle
suivante, ailant de 1 (normal), 2 (compensé) a 3 (anormal), permet de coter chacune des
taches. Deux grandes catégories de déterminants forment un score global, soit 1’équilibre

- statique, noté sur score maximal de 16 points, ainsi que 1’équilibre dynamique, noté sur un
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score maximal de 12 points, pour un score global évalué sur 28 points. On estime que les

risques de chute sont élevés lorsque le score global se situe sous la barre des 10 points sur 28.

Cette batterie de tests, relativement simple, ne requiert pas de matériel particulier et est
facile d’exécution. Sa validité par rapport a des épreuves de posturographie présente une
sensibilité et une fiabilité satisfaisanfes (Blain, 2004). 11 a été démontré que les personnes
présentant des anomalies aux tests de Tinetti ont un risque de chutes plus élevé (Tinetti et al.,
1988). Le principal inconvénient de cette batterie vient du fait que les tiches qui la composent
soient évaluées de fagon subjecfive‘ a partir de critéres discutables. De plus, ’ensemble des
mesures suggérées porte exclusivement sur I’équilibre, ce qui représente un autre

désavantage.

1.6.5 Eurofit for adults

Cette batterie comprend des tests cardiovasculaires, incluant la course navette
d’endurance, un test sur bicyclette ergométrique, une épreuve d’équilibre dite Flamingo, la
dynamométrie manuelle, la frappe de plaques, la flexion du tronc vers ’avant en position
assise, le saut en longueur sans élan, des redressements station assise et pour finir, la
suspension bras fléchis (Tsigilis et al., 2002). Cette batterie de tests, d’usage courant chez les
enfants, fut modifiée 1égerement pour les adultes apres sa conception. La fidélité et la validité
des différentes taches ont été testées et reconnues. Cependant, la batterie Eurofit s’avére tres
mal adaptée, voire dangereuse, pour une clientele malade. Certains tests, comme le saut en.
longueur sans élan et la suspension bras fléchis, ne peuvent &tre exécutés sécuritairement que

par des adultes sains.
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1.6.6 Romberg Test

Ce test neurologique permet d’évaluer les difficultés d’équilibre chez une personne
(Khasnis & Gokula, 2003). Il établit entre autre la capacité d’une personne a maintenir son
équilibre les yeux fermés. Les mouvements compensatoires, qui permettent de ne pas perdre
pied, sont évalués de maniére subjective. En modifiant la position des pieds du sujet, la

qualité d’équilibre est mesurée sous ses différents aspects par le test de Romberg.

Ce test se montre facile d’administration pour le participant et demande peu de temps
d’exécution, mais pour permettre d’évaluer globalement la capacité fonctionnelle, il doit étre

combiné a d’autres mesures afin de couvrir les autres déterminants biomoteurs.
1.6.7 Timed Up and Go Test (TUG)

Ce test fonctionnel est utilisé pour évaluer le membre inférieur chez les personnes
agées et consiste en une seule épreuve regroupant différentes taches (Podsiadlo & Richardson,
1991). La personne évaluée débute 1’épreuve assise et adossée sur une chaise et doit se lever,
franchir une distance de 3 métres, se retourner et revenir s’asseoir, le tout en marchant a un
pas dit normal. Le test est chronométré et on se référe ensuite & une charte pour
I’interprétation du résultat final.

0 a 10 secondes : mobilité normale;

11 a 20 secondes : bonne mobilité, pas besoin d’aide a la marche;

21 a 30 secondes : problématique, le patient requiert une aide a la marche;

Un score de plus de 40 secondes signifie que les risques de chutes sont tres
élevés. ‘
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Les personnes fréles ou malades peuvent prendre plus de 2 minutes pour exécuter le
TUG. On suggére au participant de porter des chaussures adaptées a 1’exercice et il est

autorisé€ a prendre une pause pendant le test, mais pas de s’asseoir.

Le principal désavantage du TUG vient du fait qu’il implique un enchainement de
mouvements différents qui impliquent des qualités fonctionnelles différentes. Un patient
pourrait mal performer a cause d’un probléme d’équilibre, d’une faiblesse musculaire
localisée ou d’une déformation du pied, pour ne nommer que ces possibilités. De plus, le
nombre de déterminants fonctionnels est aussi limité. Aucun test mesurant la capacité
fonctionnel‘le des membres supérieurs n’est utilisé. De plus, le TUG ne permettrait pas de
discriminer quel(s) déterminant(s) est en cause dans le cas d un score de plus de 40 secondes.
Ce test sert principalement & déterminer, dans la population vieillissante, si un individu a

besoin d’un aide & la marche ou a prédire le risque de chute (Shumway-Cook et al., 2000).

1.6.8 La batterie UQAM-YMCA

Le développement de la batterie de tests UQAM-YMCA origine du constat qu’il existe
trés peu de tests quantitatifs & dominance biomotrice dédiés aux adultes en général et plus
particuliérement aux personnes de plus de 55 ans (Kalinové & Leone, 2009). Cette batterie,
développée pour les personnes dgées ou fréles semble bien adaptée a certaines populations
malades comme la DMI1 par exemple. Les épreuves qui la composent ont pour

caractéristiques de quantifier des actions qui reflétent des gestes de la vie quotidienne.

Les tests eux-mémes sont décrits en détails dans 1’annexe B. Parmi les épreuves qui
composent la batterie, 7 ont été tirées de la littérature scientifique, c’est-a-dire le test de
marche de 6 minutes, la vitesse de bras gauche-droite, le test assis-debout, la flexion du tronc,

la flexion des épaules, 1’équilibre statique yeux ouverts et 1’équilibre statique yeux fermés.
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Onze autres épreuves ont été développées afin de combler le vide existant. [.’assemblage des
tests existants et des nouvelles épreuves permet de couvrir les déterminants de la capacité
fonctionnelle les plus importants. Ainsi, 6 grandes catégories d’épreuves ont été retenues, a
savoir 1’équilibre statique, la vitesse de réaction, la mobilité articulaire, la mobilité pédestre, la

force musculaire et la vitesse segmentaire.

1.7  Facteurs déterminants dans I’évaluation de la capacité fonctionnelle

L’autonomie fonctionnelle est une qualité trés large qui englobe des qualités
musculaire, aérobie et des habiletés motrices. Son estimation n’est donc pas chose facile et
dans le cas précis de la DM, il existe présentement peu d’outils pour le faire. L’évaluation de
la capacité & marcher est incontournable pour obtenir un portrait clinique dans la DM1. Le test
de marche de 6 minutes est un outil dont la validité et la sensibilité ont été démontrées
(Redelmeier et al., 1997; Rostagno et al., 2003; Alameri et al., 2007; Kierkegaard & Tollback,
2007; Rostagno & Gensini, 2008; de Souza et al., 2009; Pollentier et al., 2010). La procédure,

- assez simple, requiert que le sujet évalué marche sur la plus grande distance possible pendant
une période de 6 minutes. Plus grande est la distance parcourue, meilleur est le résultat de
I’évaluation. Ce test s’inspire du test de mafche de 12 minutes qui a démontré qu’un test plus
court peut étre utilisé chez les patients atteints de pathologies cardiopulmonaires (Redelmeier
et al., 1997; Ruter et al.,, 2003). Chez les adultes, ce test estime efficacement le statut
fonctionnel et il a également été validé chez les personnes dgées (Rostagno & Gensini, 2008;
Pollentier et al., 2010). Pour des raisons de fidélité, il est important que le participant soit
évalué deux fois, surtout s’il n’est pas familier avec ce type d’épreuve. Le premier essai
permet au patient de prendre connaissance des modalités du test et lui permet d’apprendre a

gérer la vitesse de la marche pour la durée prescrite (Hamilton & Haennel, 2000). Selon les
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recommandations de /’4merican Thoracic Society, le résultat du second test sera compilé aux

fins d’évaluation.

De nombreuses études utilisent un protocole d’évaluation incluant une mesure de la
force de préhension a 1’aide de dynamométre manuel. Ftant donné I’atteinte plus sévére des
muscles des mains dans la DM1, il semble approprié d’inclure ce type de mesure dans le but
de tracer un portrait de la progression et de la sévérité de ’affaiblissement (Whittaker &
Hilton-Jones, 2006). Dans le tableau 2, les résultats d’une étude publiée en 2006 par
Whittaker et Hilton-Jones documentent de fagon précise 1’évolution de I’affaiblissement de la
force de préhension dans la DM1 par rapport a un groupe témoin (Whittaker & Hilton-Jones,
2006). Méme chez une population saine, la force décroit avec 1’4ge et il est important
d’inclure cette variable lorsqu’on compare des personnes atteintes de DM1 a des groupes
témoins. La force de préhension moyenne en kg est beaucoup plus faible chez des patients
atteints de DM1 lorsque comparée a des personnes saines et 1’affaiblissement en kg par année
est également plus rapide. Ce type de meéure quantitative s’aveére suffisamment sensible pour
estimer la progression de la maladie dans la DM1 mais il semble un peu simpliste de ne
considérer qu’un seul facteur pour tracer un portrait global de cette pathologie (Whittaker &

Hilton-Jones, 2006).
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Tableau 2 : Evolution de la force de préhension entre les personnes atteintes de DM et des
personnes saines (Whittaker & Hilton-Jones, 2006). L’4ge moyen de I’échantillon DM1 (~ 44
ans) explique la baisse par année importante par rapport a ce que ’on retrouve dans d’autres
études

Hommes

Femmes

Groupe témoin DM1 Groupe témoin DM1

. Moyenne (kg) 433 16,1 24 11,1

_ Baissepa - 0,28 1,61 0,21 1,18
année (kg)

La DMI1 est une maladie dont les atteintes progressives évoluent lentement et la
sensibilité des mesures d’évaluation doit étre adaptée en conséquence. Méme s’il existait un
traitement curatif comme la thérapie génique qui permettait de corriger la répétition CTG
responsable de la maladie, il faudrait rééduquer et entrainer les patients pour les ramener a un
niveau comparable a celui de la population saine. Les évaluations qualitatives ainsi que le
plupart des tests manuels existants a I’heure actuelle manquent de sensibilité pour catégoriser
la progression de 1’affaiblissement musculaire et pourraient difficilement quantifier une

amélioration hypothétique (Whittaker & Hilton-Jones, 2006).

1.7.1 Résultats d’études précédentes avec personnes vieillissantes

La force de préhension est généralement reconnue comme un indicateur important de
la capacité fonctionnelle et cette mesure apparait comme un facteur trés important de
dépistage de la fragilité (Arroyo et al., 2007; Vézina, 2009; Theou et al., 2011). De plus,

lorsque la force de préhension est exprimée en fonction de la masse corporelle (Force/Poids),
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les coefficients de corrélations s’averent beaucoup plus éleves, particulierement pour les
questions qui impliquent les membres inférieurs (Arroyo et al., 2007; Vézina, 2009). L autre
: yariable qui apparait globalement importante dans 1’évaluation de la capacité fonctionnelle est
le test de marche de 6 minutes. C/es deux épreuves sont en quelque sorte des incontournables
et présentént de nombreux avantages comme la simplicité, la validité et également le fait

qu’ils soient de nature quantitative.



CHAPITRE I1

MATERIEL ET METHODES
2.1 Formulation des hypothéses

1l existe présentement trés peu de tests physiques quantitatifs adaptés aux personnes
souffrant de maladies neuromusculaires, la plupart des méthodes de mesure étant de nature
qualitative. Une batterie de tests nommée UQAM-YMCA s’adressant aux personnes
vieillissantes et/ou fragiles a été développée (Kalinova & Leone, 2009). Les tests cie éette
batterie permettent de quantifier la capacité fonctionnelle chez les personnes dgées de 55 ans
et plus. L’affaiblissement musculaire de la DM1 se produit de maniére progressive a une
vitesse variable (modérée a lente) et elle diminue la capacité de génération de ‘la force
d’environ 2 % a 3 % par année (Mathieu et al., 2003). Cette diminution de la capacité de
production de force se compare a celle induite par le vieillissement en version prématurée et

accélérée. Cette perte de force affecte négativement [’autonomie fonctionnelle.

La premiére hypothése est que les tests d’évaluation UQAM-YMCA peuvent étre
utilisés chez les personnes souffrant de DMI1 pour quantifier globalement le niveau
d’autonomie fonctionnelle. Il existe bien slr plusieurs méthodes manuelles ou échelles
ordinales développées pour cette clientéle, mais aucun outil d’évaluation n’est actuellement

comparable a cette batterie.

La deuxiéme hypothése concerne la quantification spécifique des déterminants

biomoteurs affectés par la DMI1. Les tests proposés permettent de mesurer de maniere
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spécifique les qualités musculaires ou motrices ce qui permet, d’une part, de catégoriser

I’atteinte et, d’autre part, de prescrire un entrainement adapté.

2.2 Participants

2.2.1 Description des participants

Vingt adultes atteints de DM1 4gés entre 20 et 60 ans ont participé a ce projet de
recherche. Le groupe expérimental était composé de 9 hommes et de 11 femmes. Les critéres
d’inclusion en ce qui concerne le groupe expérimental étaient les suivants : étre atteints de
DMI1 au stade 3 ou 4 selon le MIRS (voir annexe B) et étre 4gé de 20 a 60 ans (Mathieu et al.,
2001). Les criteres d’exclusion du groupe expérimental incluaient toute blessure
musculosquelettique ou surinfection grave ainsi que les troubles psychiatriques autres que les
altérations induites par la DM1 elle-méme (Harper, 2001). Les sujets atteints de DM1 au stade
1, 2 ou 5 étaient également exclus de 1’étude puisque les premiers sont pratiquement
asymptomatiques alors que les derniers sont atteints trop sévérement au niveay musculaire

pour subir la batterie de tests.

Le groupe témoin se composait de 20 participants sains appariés au niveau de 1’age (9
hommes et 11 femmes) 4gé€s eux aussi de 20 a 60 ans. Ce groupe a été évalué selon les mémes
modalités que le groupe expérimental de maniére a pouvoir comparer les résultats. Pour étre
retenus, les participants devaient étre exempts de toutes contre-indications médicales ou
pathologies (i.e. maladies neuromusculaires, musculosquelettiques, cardiaques, pulmonaires,

etc.) qui pourraient étre aggravées par la pratique d’activités physiques.
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2.2.2 Recrutement des participants

Suite & I’approbation des comités d’éthique de 1’Université du Québec & Chicoutimi
(UQAC) et du Centre de santé et des services sociaux (CSSS) de Chicoutimi, le recrutement
des participants atteints de DM1 a ét€ effectué avec 1’aide du Dr Jean Mathieu, neurologue et
directeur du Groupe de Recherche sur leé Maladies Neuromusculaires (GRIMN). L’étude des
dossiers meédicaux a permis d’identifier les patients atteints de DM1 dont la progression de la
maladie correspond a la phase 3 ou 4 de I’échelle du MIRS. Les personnes ayant manifesté un
intérét a participer au projet ont été contactées par téléphone. La participation a été confirmée
au cours du premier appel et les dates de I’évaluation ont été fixées lors d’un entretien
téléphonique ultérieur. Le formulaire de consentement a été rempli et signé par les

participants sur les lieux physiques de I’évaluation avant le début des tests.

Le groupe témoin a été recruté par courrier €lectronique ainsi que par des affiches
posées a 'UQAC. Tous les participants potentiels devaient répondre a un questionnaire
d’aptitude a la pratique de I’activité physique (Q-AAP). Seuls les participants ayant répondu

négativement a toutes les questions pouvaient participer a 1’étude

2.3 Procédures

Suite au recrutement des participants, la passation de la batterie de tests a été effectuée
a la clinique des maladies neuromusculaires du CSSS de Jonquiére ainsi que dans les
laboratoires de I’UQAC. Ce projet comprenait une seule rencontre d’une durée maximale de
60 minutes pour le groupe témoin et de deux rencontres & une semaine d’intervalle pour le
groupe expérimental afin d’évaluer les valeurs test-retest. L hypersomnie est un phénoméne

bien documenté chez les patients atteints de DM1 et de ce fait, les tests ont eu lieu en aprés-
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midi si I’emploi du temps des participants le permettait (Harper, 2001). Les procédures

détaillées dans ’annexe A ont été respectées.

Les 17 tests ont été regroupés en 4 stations dont chacune a été supervisée par un
évaluateur (étudiant en 3° année au programme de kinésiologue). Les participants ont été
évalués en groupe de 1 a 4 patients par heure et ces derniers devaient effectuer une rotation
des stations jusqu’a la passation complete des tests. Des périodes de repos leur ont été
accordées entre les épreuves selon leur con\}enancé jusqu’a un maximum de 2 minutes. Une

pause de 5 minutes a été prévue avant 1’épreuve finale du test de marche de 6 minutes.

e La station 1 comprenait les tdches suivantes : mesure du poids, mesure de la tailie,
vitesse de bras gauche-droite, vitesse de bras avant-arriére et test de la marche
d’escalier ;

e La station 2 comprenait les tdches suivantes : vitesse de circonvolution horizontale du
bras dominant, vitesse de circonvolution verticale du bras dominant, vitesse de torsion
horizontale de la main dominante, vitesse de torsion verticale de la main dominante ;

e La station 3 comprenait les tiches suivantes: équilibre statique yeux ouverts,
équilibre statique yeux fermés, flexibilité du tronc et flexibilité des épaules ;

e La station 4 comprenait les tdches suivantes : force de préhension manuelle, vitesse
de rotation du tronc, vitesse de réaction, vitesse de semi-flexion des genoux, test de la
chaise assis-debout.

Pour tous les participants, le test de marche de 6 minutes a été exécuté a la toute fin de

la rotation des stations sous la supervision des évaluateurs présents.

Les participants du groupe expérimental ont été évalués selon les mémes modalités
que le groupe témoin. Cependant, tous les participants du groupe expérimental ont été évalués
une deuxiéme fois dans un intervalle d’une semaine (mémes procédures) afin de déterminer la

fidélité de la batterie de tests UQAM-YMCA avec clientéle.

Rapport- gratuil.com
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2.3.1 Outils d’évaluation

Dans le cadre de ce projet, nous avons utilisé la batterie de tests d’évaluation de la

capacité fonctionnelle UQAM-YMCA qui comprend six grandes catégories d’épreuve :

Equilibre statique ;
Vitesse de réaction ;
Mobilité articulaire ;
Mobilité pédestre ;
Force musculaire ;
Vitesse segmentaire.

A

Les tests au nombre de 17, sont décrits en détail a I’annexe A du présent document. Ils
évaluent de maniere quantitative la capacité fonctionnelle des individus. Le matériel
nécessaire pour la passation de ’ensemble des tests est le suivant : un chronometre, un pése-
personne, un ruban & mesurer, un stadiometre, deux plaques circulaires de 20 cm de diamétre,
une manivelle de 40 cm de diamétre, une poignée circulaire, une marche de 20 cm, une barre
a hauteur ajustable, un ordinateur avec logiciel de mesure du temps de réaction, un
dynamomeétre manuel de marque Takei Kiki Kogyo (Japon, # série 873211), un goniométre de
marque Jamar (Clifton, New-Jersey), un baton de 60 cm, 8 cones, deux tables et une chaise

standards.

2.3.2 Description des déterminants biomoteurs

La vitesse segmentaire des membres supérieurs et inférieurs représente la capacité
d’une personne a réaliser des mouvements rapides latéraux ou de 1’avant vers I’arriére. Les six
tests suivants mesurent la vitesse segmentaire du membre supérieur : vitesse de bras latéral,
vitesse de bras avant-arriére, circonvolutions de bras verticales et horizontales et torsions de la
main verticales et horizontales. Toutes ces tdches sont réalisées avec la main dominante le
plus rapidement possible pendant 20 secondes. Les quatre tests suivants mesurent la vitesse

segmentaire des membres inférieurs : test de la marche d’escalier, test de la chaise assis-
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debout, vitesse du semi-squat et vitesse de rotation du tronc (axiale). Les mémes modalités

d’évaluation décrites précédemment s’appliquent également pour les membres inférieurs.

Le temps de réaction simple (vitesse de réaction ou temps de réponse) mesure la
capacité d’une personne & initier une réponse motrice le plus rapidement suivant un stimulus
visuel. On évalue ce déterminant grdce a un logiciel congu spécialement a cet effet. La

moyenne sur 50 essais est enregistrée en millisecondes.

La mobilité articulaire désigne la capacité a réaliser des mouvements d’amplitude
maximale en optimisant les possibilités offertes par chacune des articulations sollicitées. Dans
cette batterie de tests, on évalue ce déterminant par un test de flexion du tronc en position
debout jambes tendues alors que la flexibilité des épaules est évaluée par un test d’extension

des bras. Le résultat de chacune des épreuves est exprimé en degrés.

La mobilité pédestre est un déterminant caractérisé par la capacité optimale d’un
individu a se déplacer en marchant ou en courant. On la mesure a ’aide du test de marche de
6 minutes durant lequel le participant est invité & franchir la plus grande distance possible. Le

résultat final s’exprime en métres.

L’équilibre statique est la capacité d’une personne & garder son centre de masse a
P’intérieur de la base de support formée par ses pieds. On mesure ce déterminant a 1’aide de
deux épreuves : 1’équilibre statique est mesuré en demandant au participant de se tenir debout
sur une jambe les yeux ouverts ; le méme test est ensuite réalisé dans les mémes conditions

avec les yeux fermés. Le résultat s’exprime en seconde pour les deux épreuves.
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La force musculaire représente la capacité qu’a une personne de générer une tension
maximale dans un muscle ou un groupe de muscles lors d’une contraction. On évalue cette
qualité a partir des résultats en kilogrammes du test de préhension a ’aide d’un dynamometre

manuel. Le résultat final comprend la somme des résultats des deux mains.

24 Les variables

2.4.1 Variables indépendantes

Les variables indépendantes comprenaient les résultats des tests anthropométriques et
biomoteurs qui vont comme suit : le poids, la taille, I’indice de masse corporelle, la vitesse de
bras, la circonvolution des bras, la vitesse de torsion, le test de 1a marche d’escalier, la vitesse
de semi-flexion des genoux, le test de la chaise assis-debout, la vitesse de rotation du tronc,
I’équilibre yeux ouverts et yeux fermés, la vitesse de réaction, la force de préhension, la
flexibilité du tronc, la flexibilité des épaules et le test de marche de 6 minutes. Ces variables
s’expriment en kilogramme, en meétre, en centimétre, en répétition, en milliseconde et en

degré.

2.4.2 Variables dépendantes

La sévérité de I’atteinte de la maladie selon le MIRS et le score global des

déterminants biomoteurs étaient les variables dépendantes.
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2.5 Analyses

Des mesures de tendance centrale et de dispersion (moyennes, écarts types et
coefficients de variation) ont été calculées suite a la passation des tests d’évaluation. Les
moyennes obtenues ont été par la suite comparées dans un premier temps a celles du groupe

témoin et par la suite aux normes publiées chez les personnes de 55 ans et plus.

Aux fins de comparaisons avec le groupe témoin, des tests T avec valeurs non
appariées ont été effectués. Les résultats du groupe expérimental ont aussi été comparés sur
une base individuelle aux valeurs obtenues par le groupe témoin. Un test-t pour valeurs
apparie’és a permis d’établir si des différences significatives étaient présentes entre 1’essai 1 et
I’essai 2. A cet égard, la mesure des corrélations de Pearson entre les 2 essais (une semaine

d’intervalle) a permis d’établir la fidélité des épreuves.

Une analyse discriminante pas-a-pas a permis d’établir quelles variables indépendantes
(quels déterminants biomoteurs ou quels tests) étaient les plus pertinentes dans la prédiction
du score global de la capacité fonctionnelle. De plus, cette méthode a également permis de
mesurer la précision du modéle pour classer correctement les participants dans le bon groupe
(DM1 vs sains). Les logiciels Excel et SPSS version 18.0 ont été utilisés afin de calculer

I’ensemble des analyses statistiques.



CHAPITRE III

RESULTATS

3.1  Mesures anthropométriques

Dans un premier temps, les moyennes et €carts types de 1’4ge, de la taille, du poids et
de I’indice de masse corporelle des participants ont été calculés. Ces résultats sont présentés
dans le tableau 3. Aucune de ces variables n’est significativement différente entre le groupe

expérimental et le groupe témoin.

Tableau 3 : Statistiques descriptives de 1’dge et des mesures anthropométriques des 40
participants

Hommes (n=9) Femmes (n =11)

Age _ 48,67 £ 8,43 42,09 + 10,44

Taille (cm) 173,20+ 4,79 158,25+ 7,60

Poids (kg) 69,28 +11,79 5825+ 11,73

Indice de massezcorporelle 23,20+ 4,43 23,56 £ 5,98
kg/m

~

Honimes (n=9) Femmes (n = 11)

Age 49,44 + 10,85 44,36 £ 12,75
Taille (cm) 170,58 & 5,72 163,50 + 6,57
Poids (kg) 77,87 £9,42 65,40+ 11,36
Indice de masse corporelle 26,78 + 3,30 24,46 +423

Dans la présente étude, 1’indice de masse corporelle du groupe expérimental ne
présente pas de différence significative par rapport au groupe témoin. L’atrophie musculaire
induite par la maladie et I’altération des muscles lisses impliqués dans le processus digestif
aurait pu se manifester par une différence au niveau anthropométrique, comme c’est le cas

dans une étude publiée en 2012 (Aschuler et al., 2012) mais ce ne fut pas le cas.
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Dans un second temps, la fidélité de la batterie de tests UQAM YMCA a été évaluée

en comparant les résultats de la premiére et de la deuxiéme visite pour le groupe

expérimental. Leur performance lors de la seconde visite est ainsi corrélée avec celle de la

premiére visite pour 16 des 17 tests de la batterie.

Tableau 4 : Corrélations (Pearson product
seconde évaluation du groupe DM1, n=20

| Vitesse de bras latérale »<0,0001
 Vitesse de bras avant-artiére , 718 p<0,0001
ICirconvolution horizontale ,857 p<0,0001
Circonvolution verticale ,815 p<0,000 1|
Vitesse de torsion horizontale , 795 p<0,0001
.. |Vitesse de torsion verticale , 793 p<0,0001
_Marche d’escalier ,972 p<0,0001
_ |Vitesse de semiflexion des genoux | ,781 | p<0,0001 |
Chaise assis-debout ,896 p<0,0001
10 |Vitesse de rotation du tronc ,864 p<0,0001
11 [Equilibre yeux ouverts ,823 p<0,0001
Equilibre yeux fermés ,210 p=10,375
Temps de réaction ,788 p<0,0001
14 Force de préhension manuelle ,967 p<0,0001
Flexion du tronc ,795 »<0,0001
y  |Flexion des épaules ,808 p<0,0001
Test de marche de 6 minutes ,960 p<0,0001

moment) des

résultats entre la premiére et la
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Tableau 5 :

(n = 20)

Vit. bras GD #1

69.50 + 18.35 répétitions

| Vit. bras GD #2

74.30 4+ 17.28 répétitions

Vit bras AA #1

63.70 & 15.59 répétitions

70.80 £ 18.08 répétitions

[ Cire. hor. #1

39.00 + 8.11 répétitions

Circ. hor. #2

40.30 4+ 7.23 répétitions

- I Circ. ver. #1

33.00 = 10.10 répétitions

Circ. ver. #2

35.30 £ 8.66 répétitions

18.70 + 6.01 répétitions

19.80 + 5.46 répétitions

| Torsion ver. #1

17.80 + 5.60 répétitions

Torsion ver. #2

17.70 + 4 41 répétitions

| Escalier #1

20.10 £ 7.34 répétitions

| Escalier #2

21.90 + 7.79 répétitions

= Semiflexion #1

19.20 + 6.96 répétitions

| Semiflexion #2

22.30 + 10.46 répétitions

Chaise #1

11.00 + 3.81 répétitions

~ [Chaise #2

12.10 + 4.47 répétitions

L | Rot. tronc #1

28.70 + 7.29 répétitions

~ |Rot. tronc #2

31.00 + 7.83 répétitions

| Equilibre ouv. #1

1420 + 17.53 minutes

‘Equilibre ouv. #2

19.60 + 18.70 minutes

Equilibre fer. #1

4.10 = 5.37 minutes

Equilibre fer. #2

4.00 + 5.85 minutes

Réaction #1

273.40 = 22 57 millisecondes

Réaction #2

263.70 + 25.24 millisecondes

Préhension tot. #1

15.30 &+ 11.24 kiloerammes

Préhension tot. #2

14.30 + 12.57 kilogrammes

| Flex. tronc #1

90.30 + 24.76 degrés

| Flex. tronc #2 98.70 + 24,18 degrés
| Flex. épaule #1 172.20 + 24.15 deerés
Flex. épaule #2 177.80 + 27.37 degrés

= Marche 6 min. #1

42210+ 110.61 métres

|Marche 6 min. #2

419,50 £ 112,01 metres
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Statistiques descriptives des résultats du groupe DM1 pour chacune des visites
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L’épreuve d’équilibre yeux fermés est le seul test affichant une corrélation faible non
significative. Les 16 autres épreuves affichent des corrélations variant de 0,718 4 0,972, ce qui
confirme la premiéfe hypothése de recherche concernant la fidélité de la batterie de tests chez
les personnes aux prises avec la DM1. Les épreuves de la batterie pourraient devenir des
outils de mesure quantitatifs en milieu clinique non seulement pour évaluer la progression de

la maladie, mais également pour suivre les effets d’une intervention.

3.2 Précision de la batterie

Dans un troisiéme temps, la précision de la batterie de tests a été évaluée en comparant
la performance du groupe expérimental avec celle du groupe témoin pour chacune des
épreuves. Un test-t de Student avec valeurs indépendantes indique qﬁe les moyennes du
groupe témoin sont significativement plus élevées par rapport a celles du groupe expérimental
pour toutes les épreuves excepté une, a savoir le test de ﬁexion des €paules (p = 0,375). Cette
analyse confirme la seconde hypothése de recherche selon laquelle la batterie UQAM-YMCA
est un outil d’évaluation capable de détecter une différence entre un individu sain versus un

individu atteint par la DM1 (Tableau 6).



Tableau 6: Comparaison intergroupe

11

12;;‘;:‘
13

1

L

69,45 & 18,35 répétitions Pp<0,0001
Sain 100,75 & 15,99 répétitions
itesse de bras avant-arricre DM1 63,65 £ 15,59 répétitions p<0,0001
Sain 90,85 £ 11,95 répétitions
Circonvolution horizontale DM1 38,95 % 8,11 répétitions »<0,0001
Sain 52,50 = 8,65 répétitions
(Circonvolution verticale DM1 33,00 % 10,10 répétitions p<0,0001
Sain 52,55 7,50 répétitions
itesse de torsion horizontale DM1 18,70 % 6,01 répétitions p=0,013
Sain 26,00 % 6,37 répétitions
itesse de torsion verticale DM1 17,75 % 5,60 répétitions p =0,002
Sain 25,45 + 6,62 répétitions
. Marche d’escalier DM1 20,10 % 7,34 répétitions p<0,0001
' Sain 34,60 = 4,92 répétitions
itesse de semiflexion des genoux DM1 19,20 = 6,96 répétitions p<0,0001
Sain 36,80 £ 9,40 répétitions
_ [Chaise assis-debout DM1 10,95 + 3,81 répétitions p<0,0001
Sain 22,15 =+ 6,63 répétitions
itesse de rotation du tronc DM1 28,70 % 7,29 répétitions p<0,0001
Sain 48,70 & 9,76 répétitions
[Equilibre yeux ouverts DM1 14,17 £ 17,53 secondes p<0,0001
Sain 58,25 £ 7,81 secondes
Equilibre yeux fermés DM1 4,14 + 5,37 secondes p =0,004
Sain 11,10 = 8,73 secondes
emps de réaction - DM1 273,35 % 22,57 millisecondes | » = 0,001
Sain 243,90 % 19,35 millisecondes
Force de préhension manuelle DMm1 15,25 % 11,24 kilogrammes | #<0,0001
Sain 72,72 % 24,88 kilogrammes
. [Flexion du tronc DM1 90,30 24,77 + degrés p=10013
Sain 118,50 + 25,69 degrés
Flexion des épaules DM1 172,15 24,15 degrés p=20177
Sain 185,88 + 25,83 degrés
est de marche de 6 minutes DM1 422,13 110,61 métres 2<0,0001
Sain 642,64 & 84,35 métres

itesse de bras latérale

(test-t de Student, valeurs
performances du groupe expérimental vs témoin, n = 20)

S
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indépendantes,
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Tableau 7 : Test-t valeurs appariées, groupe expérimental, premicre visite en AM et seconde
en PM (n=18)

‘ \ oyenne )
Vitesse de bras latérale visite # 1 66,88 &= 14,51 répétitions p=0,051
Vitesse de bras latérale visite # 2 73,25 £ 14,52 répétitions
Vitesse de bras avant-arriére visite # 1 64,50 £ 15,03 répétitions p=0,155
Vitesse de bras avant-arriére visite # 2 69,88 £ 16,93 répétitions
Circonvolution horizontale visite # 1 35,13 + 6,01 répétitions p=0,046
Circonvolution horizontale visite # 2 38,13 + 6,31 répétitions

| Circonvolution verticale visite # 1 28,75 + 11,19 répétitions p=0,448
| Circonvolution verticale visite # 2 30,13 + 8,18 répétitions
| Torsion horizontale visite # 1 18,25 + 5,94 répétitions p=0576
Torsion horizontale visite # 2 19,13 = 3,60 répétitions
Torsion verticale visite # 1 16,25 + 5,92 répétitions p=0937
. | Torsion verticale visite # 2 16,38 & 3,85 répétitions
\\ Marche d’escalier visite # 1 18,75 + 6,49 répétitions p=0,001
| Marche d’escatier visite # 2 21,50 % 7,29 répétitions
\ Semiflexion des genoux visite # 1 18,63 + 8,84 répétitions p=0,107
Semiflexion des genoux visite # 2 21,63 £ 9,44 répétitions
| Chaise assis-debout visite # 1 10,38 + 4,17 répétitions p=0305
| Chaise assis-debout visite # 2 11,00 = 3,20 répétitions
| Rotation du tronc visite # 1 27,75 £ 7,59 répétitions p=0,154
| Rotation du tronc visite # 2 29,63 + 6,58 répétitions
| Equilibre yeux ouverts visite # 1 10,30 + 18,65 secondes p=0,040
| Equilibre yeux ouverts visite # 2 19,80 + 20,23 secondes
| Equilibre yeux ouverts visite # 1 4,90 + 6,33 secondes p=0241
Equilibre yeux fermés visite # 2 3,21 + 3,23 secondes
| Temps de réaction visite # 1 274,50 & 26,77 millisecondes p=0,014
| Temps de réaction visite # 2 254,13 £ 22,46 millisecondes
- Préhension totale visite # 1 9,81 & 11,69 kilogrammes p=0,751
| Préhension totale visite # 2 10,31 & 15,33 kilogrammes
Flexion du tronc visite # 1 78,13 + 22,51 degrés p=0,010
- Flexion du tronc visite # 2 97,38 £ 28,80 degrés
| Flexion des épaules visite # 1 183,75 & 28,69 degrés p=0072
Flexion des épaules visite # 2 196,75 + 22,25 degrés
Test de marche de 6 minutes visite # 1 384,01 + 124,94 métres p=0618
| Test de marche de 6 minutes visite # 2 379,16 £ 120,14 métres




46

3.2.1 Analyse discriminante

L’analyse factorielle discriminante ou analyse discriminante est une méthode
statistique dont 1’objectif est de décrire, expliquer et prédire I’appartenance & des groupes
prédéfinis a partir d’une série de variables prédictives. Dans le cas de la présente étude, deux
groupes d’appartenance sont possibles, a savoir le groupe sain et le groupe DMI1. Les
variables prédictives sont, quant a elles, les résultats des 17 tests fonctionnels de la batterie
UQAM-YMCA. Cette démarche permet de vérifier si le modéle développé permet la
classification correcte pour chacun des sujets dans le bon groupe. Ainsi, la procédure
d’analyse discriminante classe 97,5 % (aprés validation) des participants correctement dans
leur groupe d’appartenance respectif. Concrétement, un seul participant sur 40 est classé

incorrectement, comme le démontre le tableau 8.
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Tableau 8 : Résultats de ’analyse discriminante

100 % des sujets du groupe témoin sont classés correctement et 95 % des sujets du groupe
expérimental sont classés correctement

L’analyse discriminante pas-a-pas a permis de démontrer un taux de classification
correct de 97,5 % sur la base de trois variables, a savoir, le test de d’équilibre yeux ouverts, la

chaise assis-debout et la préhension manuelle.

3.3  Age fonctionnel

La DML est souvent décrite comme un modéle de vieillissement accéléré. Dans le but
de quantifier ce vieillissement prématuré, les performances du groupe expérimental pour
chacun des tests ont été comparées a des valeurs normatives dans la populétion vieillissante.
Ces normes, publiées en 2009 (Kalinova & Leone, 2009) sont basées sur un projet impliquant
des personnes de 55 ans et plus évaluées a ’aide de la méme batterie de tests utilisée dans
cette étude. Un 4ge fonctionnel a pu étre attribué aux participants du groupe expérimental
pour chacune des épreuves en fonction de leur meilleur résultat (premiére et seconde visites
comprises). Cet exercice théorique fait ressortir qu’au niveau fonctionnel global (c.-a-d. sur

I’ensemble de 17 tests), le groupe expérimental dont ’dge moyen était d’environ 45 ans
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performait de maniére comparable (50° percentile) a un groupe d’individu agé de plus de 70

ans (Figure 2).

60,0 700 80,0

50,0

Age

chronologique
moven : 45.1 ans

30,0 400

Age fonctionnel (années)

~
200

10,0

00

Poookod & 8 B OB ¥ WA E.W S 1

Numéro du test de la batterie UQAM-YMCA

Tests de la batterie (#)

#1 vitesse de bras latérale, #2 vitesse de bras avant-arriere, #3 circonvolution horizontale, #4 circonvolution verticale,
#5 vitesse de torsion horizontale. #6 vitesse de torsion verticale, #7 marche d’escalier, #8 vitesse de semiflexion des
genoux. #9 chaise assis-debout. #10 vitesse de rotation du tronc, #11 équilibre yeux ouverts, #12 équilibre yeux
fermés, #13 temps de réaction. #14 force de préhension manuelle. #15 flexion du tronc. #16 flexion des €paules. #17
test de marche de 6 minutes.

Figure 2 : Age fonctionnel du groupe expérimental. L age est estimé en fonction de la
performance moyenne du groupe expérimental dans chacune des épreuves.
Pour chaque test, le résultat des participants a été comparé aux normes chez les
personnes agées de 55 ans. Un age fonctionnel leur a donc été attribué en
utilisant comme critére la valeur correspondant au 50"“™ percentile du résultat
brut (score) de chacun des 17 tests.
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3.4  Diminution de aptitude physique

Tel que mentionné précédemment, les 17 tests de la batterie UQAM-YMCA sont
regroupés en 6 catégories de déterminants biomoteurs. La DMI1 est une maladie
neuromusculaire avec des répercussions systémiques qui devraient théoriquement se
manifester par une diminution sensible de 1’ensemble des déterminants biomoteurs. Puisque
peu d’information quantitative est présentement disponible pour cette population, la
comparaison intergroupe des moyennes permet de calculer la diminution (en pourcentage)
pour chacun des tests ainsi que dans chacun des 6 déterminants. Ce calcul simple du
pourcentage de la moyenne permet de faire ressortir certaines conséquences de la maladie qui

ont été trés peu documentées a ce jour, notamment au niveau de la vitesse segmentaire.



Tableau 9 : Diminution des déterminants biomoteurs

—

Vitesse de bras laté

rale 31 %
Vitesse de bras avant-arriére 30 %
Circonvolutions verticales 62 %
Circonvolutions horizontales 37 %
Torsions de la main verticales 28 %
Torsions de la main horizontales 30 %

5

Diminution global
L N

Force de préhension

Test de la marche d’escalier 42 %
Test de la chaise assis-debout 50 %
Demi-squat . 48 %
Vitesse de rotation du tronc 41 %

45 %

Diminution g lobale~

Tést de marche de 6 minutes

Diminution globale

Flexion du tronc

Flexion des épaules

Diminution @ lobale

Vi

Test de réaction

Diminution globale

T T

| Equilibre statique yeux ouverts

Equilibre statique yeux fermés

Diminution globale
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Comme on pouvait I’anticiper, les participants du groupe expérimental sont affectés
sur tous les déterminants de la batterie. La préhension est la plus touchée avec une diminution
de 79 % et 1’équilibre statique se trouve diminué de 70 % par rapport au groupe témoin. La
mobilité articulaire et le temps de réaction, diminués respectivement de 15 % et 11 %,

ressortent comme les déterminants biomoteurs le moins affectés.



CHAPITRE IV

DISCUSSION

4.1  Hypotheses de recherche

Un des objectifs principaux du projet était de valider la reproductibilité des épreuves
de la batterie UQAM-YMCA chez les personnes atteintes de DM1 et les données recueilﬁes
aupres des 20 participants confirment cette reproductibilité. Les corrélations entre la premiére
et la seconde visite sont élevées pour tous les tests sauf un. En effet, 16 des 17 épreuves de la
batterie affichaient des corrélations élevées (0,718 a 0,972) sauf le test d’équilibre yeux
fermés, corrélé a 0,210. Il est possible que chez les personnes atteintes de DM1, les repéres
visuels soient plus importants au niveau de I’équilibre que chez les personnes saines. En
fermant les yeux, le maintien de 1’équilibre reléve davantage du travail des muscles
stabilisateurs de la cheville, tel le muscle soléaire (Baudry & Duchateau, 2012), qui est
particuliérement touché par la maladie. Si la batterie UQAM-YMCA devait étre utilisée en
tant qu’outil d’évaluation dans la DMI, il serait alors recommandé d’interpréter avec

prudence le test d’équilibre yeux fermé a cause de sa grande variabilité intra participants.

La seconde hypothése de recherche était de vérifier la capacité de la batterie UQAM-
YMCA a différencier des personnes atteintes de DM1 par rapport aux personnes saines. La
comparaison des 2 groupes fait ressortir une différence significative (Test-t pour valeurs non
appariées) pour tous les tests a une exception, soit la flexion des épaules (p> 0,05). Cette
différence au niveau fonctionnel ne s’explique pas par une différence d’age ou au niveau
anthropométrique puisque ces variables sont homogenes dans les deux groupes (tableau 3).
Les atteintes de la DM1 sont souvent caractérisées comme étant systémiques et les résultats

de cette étude documentent cette réalité. Cependant, la flexibilité au niveau de 1’épaule semble
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étre moins sévérement touchée par rapport aux autres déterminants. La flexibilité de la hanche
est diminuée dans le groupe expérimental alors que celle de I’épaule est comparable a celle du
groupe témoin. Etant donné la nature du test de flexion du tronc qui exige du participant qu’il
se penche vers 1’avant et vers le bas, il est possible que les problémes d’équilibre aient
influencé négativement les résultats de cette épreuve. Certains participants du groupe DM1
ont affirmé ressentir de légers étourdissements lorsqu’ils se penchaient vers le bas et vers
I’avant pendant le test de flexion de la hanche alors que pendant le test de flexion des épaules,
qui s’exécute en position verticale debout, aucune sensation d’étourdissement n’a été
mentionnée. Un test d’amplitude articulaire passif, en position couchée par exemple, pourrait
étre envisagé pour vérifier si la diminution de 1’amplitude articulaire au niveau des hanches
est bel et bien imputable & des facteurs mécaniques, comme [’élasticité musculaire par
exemple, plutét qu’a un trouble de 1’équilibre qui reiéve davantage du systéme nerveux

central.

Au niveau des valeurs de test-retest, les résultats suggerent que les personnes atteintes
de DM1 performent sensiblement mieux en aprés-midi. Aprés une analyse des données
recueillies, les participants du groupe DM1 évalués a des moments différents (avant-midi pour
la premiére évaluation et aprés-midi pour la seconde) performent significativement mieux lors
de la seconde visite pour 5 des 17 tests de la batterie (tableau 7). Deux autres tests non
significativement différents démontrent toutefois une forte tendance dans cette direction, mais
la taille de 1’échantillon (n = 8) ne permet pas de faire ressortir clairement cette réalité. Cette
tendance ne s’applique pas aux autres participants atteints de DM1 qui ont été évalués au
méme moment de la journée (n = 12) lors de leurs deux visites. Pour ces derniers, aucun des

tests n’est significativement différent.



54

Les épreuves qui sont mieux réussies en aprés-midi sont le test de circonvolution
horizontale, la marche d;escalier, I’équilibre yeux ouverts, le temps de réaction et la flexion
du tronc. Les participants du groupe expérimental évalués au méme moment de la journée
pour leurs deux visites performent de maniére comparable, peu importe qu’ils aient été
évalués en avant-midi ou en aprés-midi. Ces résultats suggérent que 1’aprés-midi est le
moment optimal de la journée pour utiliser la batterie UQAM-YMCA avec cette clientéle.
Pour expliquer cette variabilité des résultats en rapport avec le moment de la journée, le
phénomeéne de somnolence diurne excessive, présent dans la DMI1, donne une piste
d’explicatidn possible (Laberge et al., 2004). L’apathie et I’insomnie sont des phénomeénes
bien documentés dans cette maladie (Laberge et al., 2004) et jusqu’a 38,1 % des personnes
atteintes souffrent d’hypersomnie idiopathique (Rubinsztein et al., 1998). Dans la présente
étude, les tests ont eu lieu entre 8h00 et 17h00 afin d’accommoder le plus de participants
possibles mais les données recueillies indiquent que 1’aprés-midi est un moment plus adéquat

pour cette clientéle.

4.1.1 Quantification des atteintes fonctionnelles dans la DM 1

Les méthodes d’évaluation manuelle musculaire utilisée actuellement ont toutes été
validées scientiﬁquemeﬁt et elles ont fait leurs preuves, mais il se peut qu’elle ne soit pas
assez sensible pour détecter des changements mineurs chez un patient. L’ entrainement, par
exemple, peut produire de tels changements et parfois les améliorations (ou détériorations)
qu’il induit peuvent étre subtiles. La prescription de I’activité physique chez les personnes
atteintes de désordres neuromusculaires fait progressivement son entrée dans les milieux
cliniques et ses bienfaits pour certaines clientéles sont indéniables. Chez cette population,

cette pratique en est encore & ses premiers pas et pour permettre une prescription d’exercice
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avisée, il est naturel d’évaluer 1’impact qu’elle peut provoquer sur leur condition physique et
sur leur état de santé général. Il n’est pas impossible que certaines méthodes d’entrainement
ne produisent des effets négatifs ou aucun effet alors que d’autres techniques manifestent des
effets positifs. La méthode manuelle musculaire est le standard utilisé présentement pour les
patients atteints de DM1 mais cette méthode n’est probablement pas assez sensible pour
détecter un changement subtil (Mathieu et al., 2003). La batterie UQAM-YMCA est un outil
qui pourrait servir & évaluer des patients en milieu clinique pour faire le suivi d’une

intervention.

4,2  Diminution de la capacité fonctionnelle

Les résultats de cette étude démontrent sans grande surprise que la force de préhension
manuelle est 1a qualité musculaire la plus diminuée chez les personnes atteintes de DM1, ce
qui rejoint les conclusions de nombreuses autres études précédemment publiées sur la DM. La
diminution de la vitesse segmentaire du membre supérieur est également importante et
s’ajoute au déficit. de force de préhension pour influencer négativement 1’autonomie

fonctionnelle globale.

Les participants du groupe expérimental sont tous évalués au stade 3 a 4 selon
PPéchelle du MIRS. Les résultats de 1’étude corroborent ’atteinte musculaire des segments
supérieurs et inférieurs décrite vpar le MIRS qui la décrit comme allant de modérée a sévére.
Lorsqu’on examine séparément les vitesses segmentaires des membres supérieurs au tableau 9
(-36 %) et inférieurs (-45 %), on constate que le membre inférieur apparait plus affecté par
rapport 4 une population saine du méme age et genre. On dénote également une différence
entre le test de flexibilité des épaules par rapport a celle des hanches, une différence qui va

dans le méme sens que celle de la vitesse segmentaire, a savoir que le membre inférieur est
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plus affecté que le membre supérieur. Au niveau histologique, la distribution des fibres
rapides et lentes n’est pas assez typée pour expliquer a elle seule cette différence de vitesse
puisqu’on retrouve une proportion comparable de fibres lentes et rapides dans les membres

supérieurs et inférieurs (Johnson et al., 1973).

L’affection préférentielle des fibres de type I dans la DMI1 est une notion acceptée
depuis la fin des années soixante. Ainsi, depuis 40 ans, on se réfere presque exclusivement a
I’article de Brooke (Brooke & Engel, 1969). Assez peu de biopsies ont été prélevées depuis
cette publication pour confirmer ou infirmer quel type de fibre est affecté par la DMI.
Pourtant, depuis 40 ans, on a documenté plusieurs évidences cliniques qui sont en -
contradiction avec cette théorie. En effet, certaines manifestations de la maladie, telle la
diminution sévére de la force de préhension, relévent plutdt de Iaction des fibres de type II.
Ce test requiére une contraction musculaire maximale de quelques secondes a peine et devrait,
en théorie, étre assez bien réussi par les patients. Or, la perte de force de préhension est I’une
des principales manifestations de la maladie. Les pertes de force maximale et de vitesse
mesurées dans la présente étude suggérent que I’action des fibres de type II est
significativement diminuée. Les résultats du test de marche de 6 minutes, quant & eux,
indiquent une diminution globale de 34 %. Le test de marche reléve de la filiere aérobie et
implique I’action des fibres de type I. La diminution de 34 %, bien qu’importante, n’est pas
aussi élevée que celles enregistrées lors des épreuves de force et de vitesse. Si les fibres de
type I sont en théorie affectées par la DM1, les mesures cliniques devraient le confirmer, mais
en réalité, elles vont trés souvent dans la direction inverse. Si les fibres de type 2 sont
relativement épargnées, voire hypertrophiées, encore une fois, plusieurs manifestations

concrétes de la DM1 contredisent ce paradigme.
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Tableau 10 : Répartition des fibres de type I dans les muscles atteints et épargnés dans la
DM1 (Johnson et al., 1973)

Mﬁscle

Fibres de typeI

Temporalis 46.5 %
Sternomastoid 352 %
Fléchisseur profond des doigts 473 %
Tibialis antérieur surface 73.4 %
Tibialis antérieur profond 72.7 %
Peroneus longus 62.5%
Gastrocnemius latéral surface 43.5%
Gastrocnemius latéral profond 50.3 %
Gastrocnemius médial 50.8 %

Moyenne

53

6%

Muscle Fibres de type I
Extensor digitorum brevis 453 %
Flexor digitorum brevis 44.5 %
Adductor digiti minimi 51.8%
Adductor pollicis brevis 62.9 %
ler dorsal interosseux 574 %
Moyenne 52.4 %
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4.2.1 Diminution de I’équilibre

La diminution de 1’équilibre (-70 %) est sévére dans le groupe expérimental et les
deux épreuves (yeux fermés et yeux ouverts) ont été réalisées difficilement par les participants
atteints de DM1. La notion d’équilibre est une qualité complexe qui reléve de plusieurs
facteurs comme le systeme vestibulaire, la force musculaire, le temps de réaction et la
perception spatiale. Lorsqu’une personne perd 1’équilibre et chute réguliérement, il n’est pas
aisé de déterminer lesquels de ces facteurs contribuent au probléme. Dans la DMI, la
faiblesse musculaire est une piste d’explication possible, mais probablement incompléte.
Puisque les participants a cette étude sont capables de marcher plus de 400 métres en 6
minutes ou peuvent se relever d’une chaise plusieurs fois consécutivement, on peut
difficilement les‘ considérer comme simplement trop faible pour se tenir sur un pied. La
diminution de la force a elle seule n’est clairement pas le seul élément qui contribue a la
diminution de I’équilibre. Des problémes vestibulaires peuvent contribuer a diminuer
I’équilibre ainsi que le déficit cognitif propre a la maladie (Honaker et al., 2009). Au moins
une étude a déja été publiée a 1’effet que 1’équilibre est une qualité entrainable dans la DM1
(Missaoui et al., 2010). Pour certains cliniciens, la diminution de 1’équilibre n’est pas une
conséquence grave de la maladie, mais I’étude de Wiles, publiée en 2006, a évalué le risque
de chute a 10 fois supérieur par rapport a la population générale (nombre de chute/5000 pas
du pied droit) (Wiles et al., 2006). De plus, ’incidence des fractures anormalement élevée
dans la DM1 (Wirth, 2011), et ce, malgré un mode de vie sédentaire, porte & croire que cet
aspect de la maladie peut avoir des conséquences trés sérieuses. Etant donné les complications
associées aux chutes et considérant la possibilité d’améliorer 1’équilibre dans la DM1, il

semblerait intéressant d’investiguer plus en profondeur cette dimension de la maladie.
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Au niveau articulaire, ’épaule et la hanche sont toutes deux de type sphéroide
(énarthrose) et les mouvements permis par ces deux articulations ont plusieurs points en
commun (flexion, extension, abduction, adduction, rotation médiale et latérale, etc.).
Cependant, le réle primaire du membre supérieur différe largement de celui du membre
inférieur. Le role principal des jambes se définit par la locomotion alors que les bras
permettent d’interagir avec I’environnement. Le mode de vie sédentaire, soﬁvent adopté par
les personnes atteintes de DM1 (Kierkegaard et al., 2011), pourrait expliquer en partie la
diminution plus grande des qualités musculoarticulaires de la jambe par rapport a celle du
bras. La participation sociale limitée et I’utilisation d’aides & la mobilité (Kierkegaard et al.,
2009) diminue la participation du membre inférieur dans les déplacements quotidiens et peut
induire un effet de désentralnement important. Dans les stades avancés de la DMI, la
locomotion devient trés souvent difﬁcile.et I’usage des jambes est diminué longtemps avant
celui des bras qui continuent a étre sollicités lors des tdches quotidiennes comme 1’hygiéne
personnelle, les repas, et les loisirs. Si cette hypothese est fondée, il pourrait étre bénéfique
d’encourager les personnes atteintes de DM1 a utiliser leurs jambes le plus longtemps

possible et de ne recourir aux aides a la marche qu’en cas de nécessité.

43 LaDMI1 et la DM2 : des maladies dont les différences se précisent

Depuis que Steinert, Batten et Gibb ont identifié la DM en 1909, de nombreux
résultats ont été documentés sur le; maladie. La DM de type 2, quant a elle, n’a été identifiée
qu’environ 80 ans plus tard par Ricker, Ranum et Udd et ce n’est qu’en 1999 que la mutation
génétique responsable de la DM2 a été identifiée. Cela signifie que pendant une période de
presque 90 ans, ces deux désordres étaient considérés comme étant une seule et méme
maladie. En octobre 1997, dans un effort pour distinguer les deux types de DM, des critéres

diagnostiques furent établis lors du 54th European Neuromuscular Centre International
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Workshop (Moxley, 1998). Bien des différences cliniques qui semblaient évidentes dans les
années 1990 sont devenues, quelques années plus tard, beaucoup plus floues (Ranum & Day,
2004) jusqu’a ce qu’on puisse différencier ces deuX maladies au niveau génétique en 2001.
Tout ceci signifie ‘que pendant plusieurs décennies, les deux désordres étaient difficilement
différentiables et il est trés plausible que certains chercheurs aient recruté des personnes
atteintes de DM2 lors de recherche portant sur la DMI1. Ces échantillons hétérogénes ont
possiblement causé un floue dans la description des caractéristiques et de 1’évolution de la
DM1, notamment au niveau histologique. La présente étude n’est pas la seule a présenter des
résultats cliniques qui paraissent en contradiction avec ceux des biopsies pratiquées en 1969.
D’autres biopsies musculaires, pratiquées sur des patients atteints de DM1 et non de DM2,
pourraient apporter des précisions a savoir si les fibres de type 2 sont réellement épargnées

par la maladie.

44 Nombre d’essais et différences entre les deux visites

Les participants devaient réaliser deux essais lors de la passation des épreuves de la
batterie de tests UQAM-YMCA et le meilleur résultat était retenu aux fins d’analyses. Un seul
essai était prévu pour le test de temps de réaction qui comprend intrinséquement 50 essais
réussis ainsi-que pour le test de marche de 6 minutes qui nécessiterait un long temps de repos
(Kierkegaard & Tollback, 2007). Ces consignes ont été respectées lors de 1’évaluation des 40
participants de cette étude. Les participants du groupe expérimental étaient d’ailleurs
familiarisés avec le test de marche puisque cette épreuve fait partie des mesures cliniques
utilisées dans le cadre de leur suivi médical. La plupart des participants ont adopté facilement
un rythme de marche constant lors de cette épreuve. De maniére générale, ils ont mieux
performé lors du second essai, ce qui démontre que deux essais sont recommandés afin

d’obtenir une mesure optimale. Tel que mentionné précédemment, 1’analyse des résultats du
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groupe DM1 a fait ressortir une tendance qui n’a pas été observée dans la population générale,
A savoir que les participants performent généralement mieux lors de leur seconde visite.
Plusieurs facteurs peuvent expliquer ce phénomeéne, mais la saisie des données sur le terrain a
fait ressortir deux caractéristiques de la DM1 qui peuvent I’expliquer, a savoir l’atteinte

cognitive et I’anxiété.

45  Atteinte cognitive et anxiété dans la DM1

Cette ¢étude n’a pas mesuré I’anxiété ou la cognition des participants, mais lors de la
saisie des données, ces aspects de la maladie se sont manifestés de différentes manieres.
Quelques lignes sont donc consacrées a ces particularités de la DM1. Tenir compte des
différentes implications de la DM1 chez les patients peut certainement améliorer la précision
des mesures d’évaluation clinique au niveau des tests fonctionnels. Ces mesures impliquent
que les participants performent de maniére optimale et pour ce faire, il est important de voir

plus loin que leurs limitations d’ordre physiologiques.

Dans une étude publiée en 2006 (Antonini et al., 2006), des patients atteints de DM1
au stade 3 ou 4 du MIRS (soit un profil identique a celui de la présente étude) furent évalués
au niveau cognitif et comparés a4 un groupe témoin sain. L’évaluation de leur capacité
visuospatiale (Matrices progressives standards de Raven) a démontré une diminution
hautement significative (p = 0,001) par rapport au groupe témoin sain. Une autre étude a
mesuré un déficit des fonctions du lobe frontal (Sansone et al., 2007), notamment au niveau
de I’attention. Cette diminution au niveau cognitif pourrait faire en sorte que les participants
du groupe DM1 de la présente étude performaient mieux lors de leur seconde visite,

possiblement parce qu’ils comprennent et appliquent mieux les consignes.
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Une autre étude publiée en 2006 fait ressortir que 50 % des personnes atteintes de
DM1 souffrent d’une forme d’anxiété (Antonini et al., 2006). Une incidence €levée de traits
de personnalité anxieux (personnalités évitantes et dépendantes, obsessif-compulsif, passif-
agressif) a également été observée dans différentes études sur la DM1 (Palmer et al., 1994;
Delaporte, 1998; Meola et al., 2003). Lors de la premiéere visite de la présente étude, au moins
5 participants du groupe expérimental ont rapporté de maniére informelle avoir mal ou peu
dormi & cause du stress provoqué par la passation de la batterie de tests. Aprés une semaine,
lors de la seconde visite ayant lieu au méme endroit avec les mémes intervenants, aucun ﬁ’a
mentionné un tel probléme. L’anxiété n’a pas ét¢ évaluée dans le cadre de la présente étude,
elle a simplement été rapportée verbalement et notée par les évaluateurs, mais il est possible
que ce phénoméne ait influencé les résultats. Puisque les participants connaissaient les
modalités d’évaluation, les lieux et les intervenants lors de leur seconde visite, leur niveau
d’anxiété était moins élevé comparativement a la premicre visite. Malgré le fait que les tests
se déroulaient dans le méme établissement qu’ils fréquentent pour leur suivi médical, les
locaux utilis€s, les intervenants et le protocole lui-méme leur étaient inconnus. Les effets
combinés de ’anxiété, de la perception visuospatiale diminuée, de la fatigue et du phénoméne
de somnolence diurne présent dans la maladie peuvent expliquer ces variations de la
performance. Pour limiter leur impact, il serait idéal de familiariser préalablement les
participants avec les tests eux-mémes, avec les lieux et les intervenants ainsi que de prévoir
les évaluations en aprés-midi, plus d’une heure aprés le repas du midi. Il apparait également
justifié de répéter les consignes et d’utiliser un langage vulgarisé afin de permettre aux

participants de performer de maniére optimale.
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4.6 Limites de I’étude

Une des limites de la présente étude vient de 1’échantillon relativement petit qui a été -
utilisé ainsi que du ﬁode de recrutement. En effet, les participants ont été contactés a partir
d’une liste et seuls ceux qui ont été rejoints par téléphone pendant la journée ont pu se porter
volontaire, il s’agit donc d’un échantillon de convenance. Etant donné le phénoméne de
somnolence diurne qui fait en sorte que certaines personnes atteintes de DM1 dorment le jour
et son éveillées la nuit, celles dont le cycle de sommeil est inversé ont été exclues du projet
par défaut puisqu’aucune sollicitation n’a été faite aprés 19h00. Tous les participants du projet
sont également atteints de DM1 sous sa forme adulte alors qu’il existe 4 phénotypes au total, a
savoir la forme congénitale, la forme juvénile, la forme adulte et la forme tardive. Les formes
congénitale et juvénile de la maladie impliquent des manifestations plus sévéres et n’ont pas
été documentées dans la présente étude. De plus, seuls les participants au stade 3 ou 4 sur de
la DM1 ont été inclus dans 1’étude alors qu’il en existe 5 au total. Finalement, la restriction
d’age (20 a 60 ans) est une autre limite puisque certains patients sont atteints a un age précoce

alors que d’autres vivent au-dela de 60 ans.



CONCLUSION

La batterie UQAM-YMCA est valide et fidele pour les personnes aux prises avec la
DM1. Elle permet de quantifier 1’atteinte fonctionnelle de maniére globale, mais aussi de

maniere spécifique.

Pour utiliser cette batterie de tests, il est préférable de prévoir les évaluations en apres-
midi, au moins une heure aprés le repas afin d’éviter la somnolence diurne. Une période de 45
a 60 minutes est suffisante pour permettre deux essais aux épreuves qui ’exigent sans
provoquer une fatigue excessive. Une explication claire des consignes permet également aux
participants de bien comprendre la tache et de performer de maniére optimale. Sur les 17
épreuves originales de la batterie, toutes sont fidéles & 1’exception du test d’équilibre yeux
fermés qui pourrait étre retiré pour cette clientéle. La force de préhension manuelle est
séveérement atteinte ainsi que 1’équilibre, mais tous les autres déterminants biomoteurs sont
également diminués par la maladie. La DM1 est une maladie caractérisée par son atteinte
systémique et les résultats de la présente étude corroborent cette particularité puisque les
vparticipants du groupe expérimental performaient de maniére significativement inférieure au
groupe témoin, autant de manicre globale que spécifique. La batterie UQAM-YMCA fait
ressortir la diminution de 1’autonomie fonctionnelle dans plusieurs dimensions qui sont a ce
jour trés peu documentées comme la vitesse segmentaire et le temps de réaction simple.
L’hypothése selon laquelle la DM1 est un modéle de vieillissement accéléré rejoint les
résultats de la présente étude qui estime que les participants sont plus dgés d’un point de vu de
leur autonomie avec un age fonctionnel d’un peu plus de 70 ans alors qu’ils avaient un age

chronologique moyen de 46 ans.



PERSPECTIVES

La quantification précise et spécifique des limitations fonctionnelles dans la DM1 peut
permettre une prescription d’activité physique adaptée et qui a davantage de chances d’induire
un changement positif. Présentement, ce domaine est quasi inexploré et plusieurs protocoles
d’exercices sont trop conservateurs, fondés exclusivement sur des aspects cardiorespiratoires.
L’exercice aérobie adresse certes les problemes cardiorespiratoires, mais au niveau
fonctionnel, d’autres déterminants comme la force, la vitesse et I’équilibre sont diminués
sévérement et mériteraient d’étre considérés lors de la prescription d’activité physique axée

vers ’amélioration de la capacité fonctionnelle.
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Taches de la batterie de test UQAM-YMCA
(Kalinova et Leone, 2009)
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A. MESURES ANTHROPOMETRIQUES

1. Mesure du poids

 Le poids doit étre mesuré alors que la personne porte un minimum de

vétements. Le sujet se tient debout bien droit en regardant devant lui. Les
pieds sont légérement écartés de maniére a ce que le poids soit distribué

également. La lecture est prise a une précision de 0,5 kg.

2. Mesure de la taille

La personne se tient debout face a I’évaluateur. La mesure doit étre prise sans souliers. Dans
un premier temps, fixer le ruban anthropométrique au mur en s’assurant que le zéro est au
niveau du sol. La personne doit appuyer le dos et la téte bien centrés directement sur le ruban
(figure 2). Une fois le sujet bien en place, demandez-lui de prendre une inspiration maximale
tout en étirant le cou vers le héut. La téte est droite et le menton
dressé, pointant vers 1’avant et paralléle au sol. Alors que la
personne retient sa respiration, appliquer doucement la plaque
coulissante sur le sommet de la téte (vertex). Une fois la plaque
bien en place, demander au sujet de se retirer. Prenez la lecture de

la taille directement sous la base du triangle. La précision désirée

estde 0,1 cm.

Figure 2.
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B. VITESSE DES MEMBRES SUPERIEURS

1. Vitesse de bras gauche-droite

Ce test mesure la vitesse a laquelle la personne peut faire des mouvements d’abductions et
d’adductions latéralement avec le bras dominant. Le sujet est assis & une table sur laquelle
sont dessinés deux cercles de 20 cm de diamétre qui sont séparés de 60 cm (figure 3). La main
non dominante est placée entre les deux cercles et est immobile. Au signal, les doigts de la

main dominante doivent frapper le centre du cercle de droite puis immédiatement apres, celui

de gauche. Le but du test est de réaliser le
maximum de touche en 20 secondes. Pour
\ faciliter le décompte, calculer 1 cycle = 2
touches d’ot1 le nombre de cycles X 2 = résultat

final.

Ficure 3.

2. Vitesse de bras avant-arriére

Ce test mesure la vitesse & laquelle la personne peut étendre et ramener d’avant-arriére, le bras
dominant. Le sujet est debout et 1égérement décalé vers son coté non dominant afin de
pouvc;ir fléchir et étirer le bras sans étre géné par son corps. La main non dominante est en
appui sur la table et immobile (figure 4). Au signal, les doigts de la main dominante doivent
frapper le centre du cercle de devant puis
immédiatement aprés, celui de derriére (méme
organisation que pour le test précédent). Le but du
test est de réaliser le maximum de touche en 20

secondes. Pour faciliter le décompte, calculer 1 cycle

=2 touches d’ou le nombre de cycles X 2 = résultat final. Figure 4.
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3. Vitesse de circonvolution horizontale du bras dominant

Ce test mesure la vitesse a laquelle la personne peut exécuter des
circonvolutions horizontales avec le bras dominant. Le sujet est
debout face a un cercle de 40 cm posé a plat sur une table. En
saisissant la poignée, le sujet doit réaliser le maximum de
révolutions eﬁ sens horaire (figure 5). La main non dominante est
appuyée sur la table. Le résultat représente le nombre de

révolutions complétes réalisées en 20 secondes.

Figure 5.

4. Vitesse de circonvolution verticale du bras dominant

Ce test mesure la vitesse a laquelle la personne peut exécuter des circonvolutions verticales
avec le bras dominant. Le sujet est debout face a un cercle de 40
cm fixé a plat sur un mur (ou un support, alors le sujet est assis).
En saisissant la poignée, le sujet doit bréaliser le maximum de
révolutions en sens horaire (figure 6). L.a main non dominante
reste le long du corps. Le résultat représente le nombre de

révolutions complétes réalisées en 20 secondes.
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5. Vitesse de torsion horizontale de la main dominante

| Ce test mesure la vitesse & laquelle la personne peut exécuter des

torsions horizontales avec la main dominante. Le sujet est
debout au-dessus d’une poignée standard. La tache consiste &
visser la poignée en sens horaire le plus rapidement possible. La
main non dominante est appuyée sur la table (figure 7). 1l s’agit

alors de réaliser le maximum de révolutions en 20 secondes.

Figure 7.

6. Vitesse de torsion verticale de la main dominante
Ce test mesure la vitesse a laquelle la personne peut exécuter des torsions verticales avec Ia
main dominante. Le sujet est debout face a une poignée standard fixée au mur (ou un support,
alors le sujet est assis). La tAche consiste a

visser la poignée en sens horaire le plus

8

rapidement possible (figure 8). La main non
dominante reste le long du corps. Il s’agit alors
de réaliser le maximum de révolutions en 20

secondes.
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C. VITESSE DES MEMBRES INFERIEURS ET DU TRONC

7. Test de lIa marche d’escalier

Ce test mesure la vitesse & laquelle la personne peut bouger les jambes. Le test débute alors
que le sujet est debout, pieds joints, face a une marche standard de 20 cm de hauteur (figure
9). La personne doit alors déposer le pied droit a plat sur la marche, revenir a la position de
départ pour immédiatement déposer le pied
gauche sur la marche (ne pas monter sur la
marche, seulement la toucher). Le but est
d’alterner les touches pied-droit, pied-gauche, le

maximum de fois en 20 secondes. Noter le

nombre de touches total.

Figure 9.

8. Vitesse de semi-flexion des genoux
Ce test mesure la vitesse & laquelle la personne peut exécuter des semi-flexions et extensions
des jambes alternativement. Le sujet se tient debout, Jambes tendues, devant une barre qu’il

devra toucher avec les fesses (figure 10). La hauteur de la barre est fixée de maniére & ce que

-

P’angle cuisse-mollet soit entre 135 et 145°, 1l
s’agit alors de - faire des semi-flexions et
extensions en percutant la barre avec les fesses
le maximum de fois en 20 secondes. Noter le

nombre de touches total.

=

Figure 10.
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9. Test de la chaise assis-debout

Ce test mesure la vitesse a laquelle la personne peut s’asseoir et se lever d’une chaise, le plus
rapidement possible. Le sujet se tient debout devant une chaise sans appui-bras. Il s’agit alors
de s’asseoir et de se lever le plus souvent possible en 20 secondes. La personne ne doit pas
utiliser ses bras pour se relever. Les bras
peuvent étre allongés de chaque cdté du corps
(figure 11) ou croisés sur la poitrine. Noter le
nombre de fois que le sujet a pu s’asseoir en 20

secondes.

Figure 11.

10. Vitesse de rotation du tronc

Ce test mesure la vitesse a laquelle la personne peut exécuter des tdrsions et des rotations du
tronc. Le sujet débute le test debout entre deux tables. Deux cercles de 20 ¢cm de diameétre sont
placés de part et d’autre a environ 1 metre de distance. En fait, le but est d’obtenir un angle de
torsion ou de rotation de 45° (90° pour torsion-
rotation). Le sujet doit toucher chacun des
cercles a tour de rdle avec les deux mains
jointes (figure 12). Noter le nombre de touches

en 20 secondes.

Figure 12.
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D. EQUILIBRE ET TEMPS DE REACTION SIMPLE

11. Equilibre statique yeux ouverts

Ce test mesure la capacité de la personne de se tenir en équilibre. En premier lieu, le sujet doit
placer ses mains sur les hanches. En équilibre sur sa jambe domiﬁante, le sujet doit fléchir son
autre jambe et monter son pied au moins & la hauteur de la cheville de la jainbe d’appui
(figure 13). Ensuite, la personne doit maintenir son équilibre le plus longtemps possible en
| gardant les yeux ouverts. Le test prend fin si : 1.
Les mains quittent les hanches; 2. Le pied de la
Jjambe non dominante touche ‘le sol; 3. Le temps
- maximum de 60 secondes est atteint. Le temps

est noté avec une précision de 0,1 seconde.

Figure 13.

12. Equilibre statique yeux fermés.

Ce test mesure la capacité de la personne de se tenir en équilibre. En premier lieu, le sujet doit
placer ses mains sur les hanches. En équilibre sur sa jambe dominante, le sujet doit fléchir son
autre jambe et monter son pied au moins & la hauteur de la cheville de la jambe d’appui
(figure 14). Il s’agit alors de maintenir ainsi son équilibre le plus longtemps possible en
gardant les yeux fermés. Le test prend fin si: 1.
Les mains quittent les hanches; 2. Le pied de la
Jambe non dominante touche le sol; 3. Si le sujet
ouvre les yeux; 4. Le temps maximum de 60

secondes est atteint. Le temps en secondes est

noté avec une précision de 0,1 seconde.

Figure 14.
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13. Vitesse de réaction

Ce test mesure la capacité de la personne a réagir rapidement 3 un signal visuel. A 1’aide d’un
programme informatique, le sujet de réagir le plus rapidement possible a 1’apparition d’un
signal visuel (triangle qui apparait & 1’écran) en
“appuyant sur la barre d’espacement (figure 16).

Le sujet doit réaliser 50 essais dont|le temps de

réaction se situe entre 100 et 350 ms. Le résultat

est calculé 4 partir de la moyenne des 50 essais.

Figure 16.
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E. FORCE DE PREHENSION ET MOBILITE MUSC ULO-ARTICULAIRE

14. Force de préhension manuelle

La force de préhension manuelle est la tension maximale qui peut étre développée par les
muscles de I’avant-bras et de la main. Le sujet doit se tenir debout le corps droit en
maintenant le dynamométre dans sa main droite (figure 17). Sans fléchir le bras, il faut serrer
la poignée de 1’appareil en refermant la main comme pour fermer
le poing. La force déployée doit étre maximale et appliquée pour
environ 4 & 5 secondes. Par la suite, le sujet reprend la méme
. procédure avec sa main gauche. Il est recommandé de faire trois
essais pour chaque main en alternant main droite et main gauche

a chaque fois. Le meilleur des trois essais pour chacune des deux

mains est noté avec une précision de 0,5 kg.

Figure 17.

15. Flexibilité du tronc

Ce test mesure la capacité de la personne 4 réaliser une flexion du tronc vers ’avant. Le sujet
doit se pencher vers 1’avant, jambes tendues et tenter de toucher le sol avec les deux mains.
Lors de cette flexion, la position du tronc doit étre mesurée en degrés a P’aide d’un
goniométre. Si vous utilisez un goniométre
manuel, la mesure se prend latéralement au niveau
de la hanche. Si le goniométre est électronique, §

Pappareil est placé au centre du dos, sous la | |

pointe des deux omoplates (figure 18). Le

meilleur résultat de trois essais est conservé. o
Figure 18,
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16. Flexibilité des épaules

Ce test mesure la mobilité articulaire de 1’épaule. Le sujet doit se

! tenir debout en maintenant un baton dans ses mains (largeur
. d’épaules), les bras tendus vers le bas (position de départ). Le
baton est alors levé, les bras tendus, le plus haut possible au-
dessus des épaules (figure 19). Avec un goniométre placé

latéralement sur 1’épaule droite, mesurer ’amplitude en degrés.

Conserver le meilleur de trois essais.

Figure 19.

F. CAPACITE FONCTIONNELLE A LA MARCHE

17. Test de marche de 6 minutes

Ce test mesure la capacité de la personne a se déplacer en
marchant. Le sujet doit marcher le plus rapidement possible
(sans courir) en faisant des allers-retours sur une distance de
10 metres (figure 20). Aux extrémités, le sujet contourne une
petite borne. Eviter les arréts et départs qui risquent
d’occasionner une fatigue musculaire accrue au niveau des

Ay

jambes. Le résultat consiste & mesurer la distance totale

parcourue (métres) en 6 minutes. \ ,
Figure 20.
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Muscular Impairment Rating Scale (MIRS), 2001
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' ' M

Classe 1 Classe 2 Classe 3 Classe 4

Ci-dessus, la progression des atteintes musculaires dans la DM1 (Mathieu, J., et al., 2001)

Catégorisation de I’atteinte musculaire pour la DM1

e C(lasse 1 : Sujet asymptomatique dont les groupes musculaires sont fonctionnels.

e C(lasse 2: L’atteinte musculaire est minimale et touche les muscles des mains.
maxillaires et temporaux. Les muscles du visage et les fléchisseurs du cou sont
affaiblis. Il s’avere possible que [I'atteinte musculaire se limite aux muscles
fléchisseurs des doigts sans autre faiblesse distale. Cette faiblesse isolée se classe
dans cette catégorie.

e Classe 3 : Les muscles distaux ainsi que les extenseurs du coude (triceps brachial,
anconé) sont affaiblis. Il est possible que I'affaiblissement du triceps brachial
survienne de maniere isolée sans que d'autres muscles proximaux ne soient affectés.
Ce type d’atteinte se classe dans cette catégorie.

e Classe 4 : L affaiblissement progresse vers les muscles des cuisses et des bras.

e Classe 5 : L affaiblissement des muscles proximaux et distaux est sévere. La perte
d’autonomie est importante et les déplacements sans fauteuil roulant sont tres
difficiles.



