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‘ Les syndromes d'Ehlers-Danlos

Historique

Le syndrome d’Ehlers-danlos (SED) a été décrit une premiére fois en 1862 par le Dr Tscherno-
gobow. Il évoque deux patients présentant une hyperlaxité et une fragilité de la peau ainsi qu’une hy-
permobilité des articulations (Tschernogobow, 1892). Quelques années plus tard, en 1899, le derma-
tologue danois Edvard Danlos présente le cas d’un patient allemand de 21 ans présentant des subluxa-
tions externes, une prédisposition excessive a la formation d’hématome ainsi qu’une peau étirable
(Beighton, 1970). L'hypermobilité* et |'étirabilité cutanée ont été reprises par le dermatologue francais
Henri Danlos en 1908 lors de la société francaise de dermatologie. Ce n’est qu’en 1933 que les deux
noms ont été associés pour donner le nom du syndrome d’Ehlers-Danlos (Parkes Weber, 1936).

Description

Les syndromes d’Ehlers-Danlos sont un groupe de maladies génétiques liées a une anomalie du
tissu conjonctif et notamment du collagéne. Il sagit d'une protéine qui participe activement au fagon-
nement de I'organisme. Elle se retrouve en grande abondance dans le corps. L'altération du collagene
entraine donc une fragilité des tissus de soutien, expliquant le polymorphisme des SED. Il existe 13
formes différentes selon la nouvelle classification, proposée par le Consortium des SED en 2017 (ta-
bleau 1) (Malfait et al., 2017). La prévalence est de 1/5000 (tableau 2).

Sous-type Abréviation Sous-type Abréviation
SED classique SEDc SED dermatosparaxis SEDd
SED type classique SEDcl SED cypho-scoliotique SEDc
Cardio-valvulaire SEDcv Syndrome cornée fragile BDS
SED vasculaire SEDv SED spondylodisplasique SEDsp
SED hypermobile EDSh SED musculo contractural SEDmc
SED arthrochalasique SEDa SED myopathique SEDm
SED parodontal SEDp

Tableau 1 - 13 sous-types de SED



Diagnostic

La multitude de manifestations cliniques, rencontrée chez ses patients, a nécessité de mettre
en place une classification comprenant 6 types de SED, il s'agit de la classification de Villefranche
(1997). Elle a longtemps servi de référence. En mars 2017, cette nosologie a été revue sous I'impulsion
de I'Ehlers-Danlos Society. Plusieurs dizaines de spécialistes se sont réunis pour la remettre a jour.
Proposée par le Consortium International des SED, elle reconnait 13 sous-types (Malfait et al., 2017).
Ce remaniement a nécessité une révision des caractéres cliniques de pose du diagnostic pour chaque
type de SED. La présence d'un critére majeur est nécessaire pour formuler |'existence d'un SED caril a
une spécificité diagnostique importante. A cela s'ajoute un critére mineur qui va, par sa présence, fa-
voriser le diagnostic.

En raison de la grande hétérogénéité des tableaux cliniques et génétiques, un diagnostic complémen-
taire moléculaire est proposé aux patients, par les médecins, pour confirmer le sous-type de SED.

Quelques chiffres ...

Prévalence 1/5000
Ration 21 femmes [ 4 hommes
Pose du diagnostic 20 ans apres les premiers symptomes

Tableau 2 — Les SED en quelques chiffres

Les troubles rencontrés

Signes cliniques communs :

L'hypermobilité articulaire atteint toutes les articulations permettant des mouvements d'une
amplitude excessive. Elle entraine des déformations articulaires importantes ainsi que de nombreuses
luxations* et subluxations** de I'épaule, de la rotule, des articulations temporo-mandibulaires (Syx,
De Wandele, Rombaut & Malfait, 2017).

L'hyperétirabilité de la peau caractérise également ces personnes. L'épiderme reste trés fra-
gile, la cicatrisation est de mauvaise qualité (Antharper et al., 2015) .

La fragilité tissulaire entrainant couramment des hématomes (Antharper et al., 2015).

La douleur est fréquemment retrouvée dans les différents types de Sed. Elle touche principale-
ment les épaules, mains et genoux (Castori, 2016). La douleur peut également étre causée par une
faiblesse musculaire, des mouvements inadéquats, ou encore d'anciennes chirurgies (Chopra et al.,
2017).

La fatigue qui s’accentue au cours de la journée avec des acces de somnolence. Une des hypo-
théses étiologiques tend a expliquer cette fatigue par une instabilité articulaire qui provoque une dé-
pense énergétique plus importante qu’un sujet sain (Gaisl et al., 2017).



Au-dela de ces signes clinigues communs, une multitude de manifestations peut étre obser-
vée comme le montre le tableau 3 ci-dessous (Hamonet, 2012):

Troubles Manifestations
Troubles proprioceptifs Difficulté de perception du corps, maladresses, chutes,
contrdle des mouvements altéré
Troubles respiratoires Blocage respiratoire, bronchites a répétition,

essoufflement, affections des voies aériennes supérieures

Troubles visuels Myopie, astigmatisme, diplopie, sécheresse conjonctivale,
fatigue visuelle
Troubles ORL Acouphene, dysphonie, dysphagie, trouble de I’ATM,

vertiges, hyperosmie*, otites, hypo/hyperacousie

Troubles bucco-dentaires Altération des gencives, désordre bucco-dentaire

Troubles digestifs Reflux gastro-cesophagien, calculs vésiculaires,
constipation, ballonnements

Troubles cognitifs Troubles de I'attention, mémoire de travail, orientation
spatiale

Troubles gynécologiques et obstétricaux Régles abondantes, accouchement difficile

Troubles neurovégétatifs Frilosité, pseudo syndrome de Raynaud**, sudations
importantes, palpitations cardiaques

Troubles vésico-sphinctériens Pollakiurie***, diminution du besoin d’uriner,

incontinence

Tableau 3 — Troubles observés dans les SED, en rouge les troubles relevant de 'orthophonie (Hamonet, 2012).

Traitement

Les recherches moléculaires n‘ont pas encore permis d’apporter une amélioration significative
dans le traitement de la maladie, qui reste symptomatique. Les aides humaines et techniques partici-
pent au soulagement du patient et permettent d’améliorer leur qualité de vie (Hamonet, 2014).

Les traitements médicamenteux : anesthésique local en injections locales, sous-cutanées, ou
intramusculaires, certains antalgiques, agents physiques type stimulateur électrique transcutané ou
TENS.

Les aides matérielles : ceintures lombaires, corsets, orthéses de contention souples, véte-
ments compressifs, semelles orthopédiques, ordinateur, commande vocale, fauteuil roulant, support
a mémoire de forme...

Les aides humaines : auxiliaire de vie, aide-ménagere ...

La rééducation : kinésithérapie, orthophonie, ergothérapie, orthoptie...



Geéneralites

Les SED étant tres variables d'un patient a un autre, la prise en charge orthophonique doit étre
individualisée. Il est nécessaire d’étre a I'écoute du patient et de s'adapter a lui.

Il n"existe pas de protocole de rééducation reproductible d’un patient a un autre : dans les SED,
tous les patients sont différents, aucune manifestation n’est similaire. Certaines manifestations preé-
sentes dans I'enfance peuvent s'atténuer avec I'age ou méme disparaitre. A l'inverse, d'autres appa-
raissent plus tardivement au moment de I'adolescence ou a I'age adulte, parfois aprés un traumatisme
physique (Hamonet, 2012).

Ces derniéres sont variables, inconstantes : le patient peut présenter des troubles moins inva-
lidants et le lendemain présenter des troubles majeurs : la symptomatologie varie par ce que les mé-
decins appellent des crises. Elles sont sous I'influence de facteurs exogenes (climatiques, traumatismes,
environnement aqueux) ou endogenes (Hamonet, 2012).

Le nombre de séances est a adapter en fonction de la plainte mais surtout du patient. Leurs
troubles étant fluctuants, il est nécessaire de s'y ajuster constamment (Hamonet, 2012). Il est indis-
pensable de ménager des pauses et de suivre le rythme du patient, qui peut étre différent d'une séance
a l'autre, voire méme a divers moments de la séance.

Le maintien d'une activité comme I'écriture peut entrainer des crampes, luxations, douleurs
(Chantal, 2015). Le patient se connait, il estimportant de I'écouter et de réajuster la séance en fonction
de ses plaintes.



Fatigue, douleur, dysautonomie et troubles de la proprioception :

La fatigue, la douleur, la dysautonomie et les troubles de proprioception se retrouvent chez tous
les patients atteints d'un SED a des degrés différents. Ils sont étroitement intriqués avec les nom-
breuses manifestations cliniques observées chez ces patients. lls auront un impact sur la prise en
charge orthophonique, il faut en tenir compte et sy adapter pour aider au mieux le patient.

La douleur représente I'un des symptomes les plus fréquents (89,7%) et handicapants avec la fa-
tigue (89,4%) chez les patients atteints d'un SED (Hamonet,2012).

La fatigue, symptéme dominant dans les syndromes, s'accentue au cours de la journée et le
plus souvent, majore les troubles (Bourdon, 2016). La fatigue doit donc étre prise en compte pour les
séances. Elle rend difficiles tous les actes de la vie courante et est majorée par les douleurs, les insta-
bilités articulaires et I'essoufflement (Hamonet, 2012). La fatigue est influencée par I'age, on la re-
trouve a 28 % dans les premieres décennies de vie et jusqu’a 90% pour les personnes de plus de 40 ans
(Castori, Sperduti, Celletti, Camerota & Grammatico, 2011). L'impact de la fatigue sur la vie quoti-
dienne est égal voire supérieur a celui de la douleur. Il faut donc en tenir compte lors de la prise en
charge. Un syndrome de fatigue chronique est rapporté pour la plupart des adultes atteints d'un SED.
La fatigue est associée a des troubles du sommeil, de la concentration, une évolution de la douleur plus
sévere et un fonctionnement social perturbé (Voermans, Knoop, Van de Kamp, Hamel, Bleijenberg &
Van Engelen, 2010).

La douleur est présente sur tout le corps. Pour certains patients, elle peut étre influencée néga-
tivement par le froid alors que le chaud peut la soulager (Hamonet,2012). La douleur est variable et est
favorisée par les activités continues et prolongées. Elles conduisent le patient a adopter des positions
diverses et variées, d'étirements et d’amplitudes extrémes des membres ou du dos dans un but antal-
gique. Rester dans la méme position peut leur étre inconfortable (Hamonet,2012).

La douleur puise des ressources attentionnelles et peut expliquer les troubles mnésiques chez les pa-
tients ayant des douleurs chroniques (Landro, Stiles & Sletvold, 1997), ce qui diminue le potentiel des
ressources attentionnelles disponibles pour la réalisation d'une tache cognitive (Grisart & Plaghki,

1999).

Turk et Tan proposent 6 catégories de stratégies afin de permettre au patient de controler et d'affron-
ter la douleur (Gil, 2015), elles peuvent étre proposées au patient :
Inattention imaginative : demander au patient de choisir une image incompatible avec son vécu

douloureux



Transformation imaginative de la douleur : demander au patient d'interpréter ses sensations
comme autre chose que des douleurs

Transformation imaginative du contexte : demander au patient de changer le cadre de la situa-
tion d’aversion

Attention-diversion externe : demander au patient de focaliser son attention sur un élément de
I'environnement

Attention diversion interne : demander au patient de générer des pensées personnelles

Somatisation : demander au patient de focaliser son attention de maniere détachée sur la par-
tie du corps qui souffre

La proprioception nous permet de percevoir la position des différentes parties de notre corps
dans l'espace. Le feedback proprioceptif est utilisé par le systéme nerveux central pour apprécier la
position et les mouvements du corps dans I'espace. Les patients atteints d'un SED souffrent d'un
trouble de la proprioception (Hall, Ferrell, Sturrock, Hamblen & Baxendale, 1995).

Pour améliorer ce feed-back proprioceptif, il faut amener le patient a:

Prise de conscience de son corps : réaliser des alternances de contractions et détentes muscu-
laires, des stimulations pour développer la sensibilité proprioceptive en utilisant des références fixes
(sol, mur) et des références mobiles (baton, rouleau, ballon...) Des exercices de reprogrammation pos-
turale, portant essentiellement sur la récupération d'une bonne respiration abdominale participeront
également a cette prise de conscience.

Recherche des dysharmonies : prendre conscience des défauts, des dysharmonies, devant le
miroir par exemple (Ducongé, 1993). La proprioception aurait, selon une étude, une influence sur nos
capacités cognitives et notamment sur la mémoire de travail (Alloway & Packiam-Alloway, 2015).

La dysautonomie est causée par une altération du systéme nerveux autonome. L'insuffisance
de rigidité du collagene des parois veineuses des membres inférieurs est la principale cause de
dysautonomie. Les patients se fatiguent rapidement, il leur est difficile de rester debout trop long-
temps.

C'est un trouble extrémement fréquent associé au SED et qui est responsable d’'une mauvaise qualité
de vie des patients. Il entraine une fatigue chronique, une hypotension artérielle, une intolérance au
froid, des altérations de la mémoire, de la concentration et de I'attention (Bravo, 2016).

La douleur et la fatigue sont variables et ont une forte influence sur les capacités physiques et
cognitives des patients atteints d’un SED. |l faut donc en tenir compte lors de la prise en charge.
Les troubles de la proprioception et la dysautonomie auront un impact non négligeable sur la prise
en charge orthophonique.




TROUBLES DE L'ATM

Articulation temporo-mandibulaire

L’ATM se trouve a la jonction de I'os temporal du crane et de la mandibule. Elle relie la fosse
mandibulaire de I'os temporal a la mandibule. Elle comporte des ligaments ainsi qu'un disque
articulaire qui la sépare en deux. L'innervation motrice et sensitive provient du nerf mandibulaire (V3),

une des branches du nerf trijumeau (V).
4 muscles participent a I'abaissement de la mandibule : ptérygoidien latéral ou externe, digastrique,

mylo-hyoidien et le génio-hyoidien (tableau 4) (MacFarland, 2009).
3 muscles permettent d'élever la mandibule : masséter, temporal et ptérygoidien médial ou interne.

(tableau 5)

Roles des ATM

*Phonation
=Mastication
=Déglutition
*Baillement

Rappels anatomiques

Muscle digastrigue {ventre antérieur}
Muscle myle-hyoidien

Muscle stylo-hyoidien

Muscle digastrigue {ventre postérieur)

Figure 1 Vue entéro-postérieure du plancher buccal '



Figure 2 Les muscies de la masticotion.

Nerf ophtalmigue V1

Nerf maxillaire V2

/ - Nerf mandibulaire V3

Figure 4 Branches du nerf Trijumeau V

— Muscle mylg-hyoidien

} Muscle ptérygoidien latéral

Figure 5 Vue latérale des muscles de la mastication

Muscle ptérygoidien médial
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Muscle

Action

Innervation

Stimulation

Ptérygoidien
latéral

Supérieur : co-activé
avec les muscles de
fermeture de la
mandibule pendant la
mastication.

Inférieur : la
contraction bilatérale
entraine une protrusion
de la mandibule.
Contraction
unilatérale :
mouvement latéral de
la mandibule vers la
direction opposée

Branche mandibulaire
du nerf trijumeau (V3)

Palpation intra-orale

Digastrique Ventre postérieur : tire | Ventre postérieur : Ventre antérieur : stimulation de I'os
I’os hyoide branche digastrique du hyoide vers le menton
postérieurement et nerf facial (VIl) Ventre postérieur : stimulation de I'os
vers le haut. Ventre antérieur : hyoide vers le processus mastoide
Ventre antérieur : branche mylo-
abaisse la mandibule si | hyoidienne de la
I'os est fixe branche mandibulaire

du nerf trijumeau (V3)

Mylo- Eléve le plancher dela | Branche mylo- Exercices actifs : demander au patient

hyoidien bouche, I'os hyoide et hyoidienne de la de happer sa lévre supérieure avec sa
la langue branche mandibulaire levre inférieure
Contribue a I'ouverture | du nerf trijumeau (V3) faire le clown triste
de la machoire quand
I’'os hyoide est fixe

Génio- Abaisse la mandibule si | Premier nerf spinal Exercices actifs : demander au patient

hyoidien I’'os hyoide est fixe cervical, dont les fibres de happer sa lévre supérieure avec sa

voyagent avec celles du
nerf hypoglosse (XII)

lévre inférieure
faire le clown triste

Tableau 4 — Muscles d’ouverture de la mandibule
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Muscle Action Innervation Stimulation
Temporal La contraction des fibres Nerf temporal de la | Stimulation du bas vers le haut, dans
antérieures et médianes branche le sens des fibres
élévent la mandibule. mandibulaire du
La contraction des fibres nerf trijumeau (V3)
postérieures peut élever ou
rétracter la mandibule.
La contraction unilatérale
peut contribuer au
mouvement latéral de la
mandibule.
Masséter Elévation de la mandibule Branche Stimulation du bas du visage vers le

Superficiel : participe a
avancer la mandibule
Profond : participe a la
rétraction de la mandibule

mandibulaire du
nerf trijumeau (V3)

haut, dans le sens des fibres

Ptérygoidien
médial

Participe a I'élévation de la
mandibule

Protrusion de la mandibule
avec l'aide du ptérygoidien
latéral

Contraction unilatérale :
mouvement latéral

Nerf ptérygoidien
médial de la
branche
mandibulaire du
nerf trijumeau (V3)

Palpation intra-orale

Tableau 5 — Muscles de fermeture de la mandibule
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70% des patients atteints d'un SED ont un trouble des ATM (De Coster, Martens, De Paepe, 2005).
Difficultés

Les patients peuvent présenter des douleurs, bruits articulaires, difficultés de mastication,
hypermobilité* de I'articulation, douleurs myofasciales, d'un blocage bouche fermée ou au contraire
blocage bouche grande ouverte (Vienne, 2010). Cette motilité articulatoire engendre de nombreuses
subluxations** et luxations***. La dislocation du disque entraine douleur, destruction osseuse et une

mobilite réduite.
Buts de la réeducation

=Soulager la douleur
*Améliorer la manducation
*Amener le patient a gérer efficacement les rechutes des troubles de I'ATM pour une meilleure

qualité de vie
Moyens
Education thérapeutique du patient sur les troubles de I’ATM (voir page 37-38)

Relaxation : le but est de contrer les effets nocifs du stress, de I'angoisse, tres présentes chez ces
patients. Les conséquences de l'adaptation et des difficultés a gérer la chronicité des troubles
favorisent I'anxiété pathologique chez les patients (Baeza-Velasco, Bulbena, Pailhez, Bourdon & De

Jouvencel, 2016).

Thérapie manuelle :

effleurage (tableau 4 et 5) des muscles concernés dans le sens des fibres pour favoriser
I'assouplissement du muscle, du centre de la face vers la périphérie. Les légeres pressions digitales
permettent |'apaisement et la réduction des tensions fibro-musculaires. Cela aurait des effets
antalgiques en favorisant la production d’endorphines qui, bloquerait des influx douloureux par des
influx tactiles ou thermiques (Hamonet, 2012). Il s'agit de réaliser des manipulations passives en
assurant un maintien manuel de la mandibule. La peau des patients étant fragile, il est important de
ne pas appuyer trop fort pour ne pas provoquer d’ecchymoses (Vienne, 2010).
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=palpation intra-orale du ptérygoidien latéral (figure 5 et 6 ): le patient est assis et
I'orthophoniste face a lui. La main controlatérale est placée sur la nuque tandis que l'index de la main
homolatérale est placé entre la muqueuse jugale et la gencive supérieure, derriere la derniere molaire
maxillaire. Le patient doit alors fermer progressivement, de fagon lente, la bouche. Ce muscle peut
également étre palpé en ouverture lente et progressive de la bouche ; en effet, I'ouverture buccale
entraine un déplacement antérieur du col de la mandibule permettant alors la palpation du muscle.
Une étude de 2008 a permis de démontrer que les douleurs musculaires diminuent apres la stimulation
du muscle et qu'une augmentation de I'amplitude d'ouverture buccale, de diduction et de propulsion
sont observées (Brunet, 2017).

Figure 6 — Palpation intra-orale du ptérygoidien latéral

Thermothérapie : la chaleur permet de soulager les douleurs car elle provoque une vasodilatation
favorisant la circulation sanguine. Le transport de I'oxygéne et des éléments nutritifs est ainsi favorisé
vers les cellules musculaires, les toxines s’évacuent plus rapidement des muscles et ils se retrouvent
ainsi décontractés. On peut utiliser des bouillotes, serviettes humides, patchs chauffants. Toutefois, il
faut faire attention a la fragilité cutanée de certains patients. Pour les patients ayant un syndrome
douloureux, il faut étre vigilant: il peut se manifester parfois par un « brouillage » des sensations
proprioceptives dans le sens de |'atténuation avec des risques de brllures, ou de I'exagération avec une
hyperesthésie de contacts (Vienne,2010).

Travail de proprioception : améliorer le positionnement (une bonne posture réduit la pression mise
sur I'articulation), I'équilibre et I'instabilité articulaire. On peut amener le patient a prendre conscience
de la position de sa langue, de sa mandibule, de la contraction de ses muscles. Toutefois, les patients

14



atteints de SED ont des troubles de la proprioception donc certains exercices peuvent étre plus délicats.
En effet, ces sensations sont déformées car les capteurs qui se trouvent dans les tissus envoient des
informations faussées (Hamonet, 2012).

Le plus souvent, les luxations se réduisent spontanément, sinon, il faut recourir a la manceuvre
suivante (figure 7) : placer les pouces au niveau de I'angle des machoires et tirer vers le bas et en avant
L'utilisation d'un appareillage, comme les gouttieres, permet de limiter le bruxisme, surtout la nuit
(Hamonet, 2014). Les cales de repos ou les gouttieres de repos, prescrites par les orthodontistes, vont
permettre de maintenir la position de repos, les patients ayant tendance a serrer les dents (Delarue,
2015).

Toutes les techniques de rééducation touchant le cou sont a proscrire chez les patients
atteints d’un SED : risque de lésion des arteéres irriguant le cerveau. Pas de mobilisation
violente ou répétée (méme active) a l'origine de douleurs intenses et durables.
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DYSPHONIE

La dysphonie se traduit par une diminution du confort vocal et par une altération, fréquente
mais non systématique, d'un ou plusieurs parametres acoustiques de la voix (timbre, intensité, haute
tonale) (Dupessey & Coulombeau, 2003).

Rappels anatomiques
Le larynx est composé de plusieurs cartilages laryngés (tableau 5), articulations (tableau 6),

membranes et ligaments. Il fonctionne comme une valve a deux directions pour les voies
respiratoires grace notamment aux plis vocaux (Macfarland, 2009).

Base de langue

7

o

Epiglotte

I\L/ Plis vocaux
TAYETN

—

=1 7

i "

| J

| f

|

TR |

{

|

Adduction des piis vocaux Abduction des plis vacaux

Bandes ventriculaires

\
|
4

Trachée

Figure 8 — Mouvements des plis vocaux
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Grands cartilages impairs

Petits cartilages pairs

Cartilage thyroide

Cartilages aryténoides

Cartilage cricoide

Cartilages corniculés

Epiglotte

Cartilages cunéiformes

Cartilages triticiels

Tableau 5 - Cartilages laryngés

Articulation

Role

Articulation crico-thyroidienne

Effet sur la longueur et tension des plis vocaux

Articulation crico-aryténoidienne

Permet la rotation des aryténoides vers
Iintérieur ou vers |'extérieur du cricoide, et donc
I'adduction ou I'abduction des plis vocaux

Tableau 6 - Les articulations importantes du larynx et leur réle

Le rapprochement des plis vocaux se fait grace aux muscles crico-aryténoidiens latéraux et

postérieurs (figure 9). Une fois accolés, ces plis vibrent sous I'action du souffle phonatoire expiratoire.

Muscles crico-aryténoidiens postérieurs

Cartilage aryténoide o wwr 7

-~ TN )
C ] s o~ \ |
- } A l‘\ /
4 ] \ 5 \
v R e Vil )
Ligament voca! hgal B
\ \ Vs }." f ‘,'
Cartilage cricoide \ NN NCHLS L/ //
/ /
Cartilage thyroide 8N 1 i 4
Muscles crico-aryténoidiens latéraux

Action des muscies crico-aryténoidiens postérieurs

Action des muscles crico-aryténoidiens lotéraux

Figure 9 — Action de muscles intrinseques du larynx
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Difficultes

Le patient porteur d’un SED peut exprimer une dysphonie d'origine multifactorielle :

-incoordination ou hypomobilité des cordes vocales en raison de I'hypotonie musculaire
présente chez ces patients (Quatresoz, Hermanns & Piérard, 2008).

-hypomobilité de l'articulation cricoaryténoidienne*, I'adduction et |'abduction des plis
vocaux (figure 6) ne sont plus optimales (Arulanandam, Tang, Sandhu & Birchall, 2016).

-dyspnée qui entraine également une perturbation de la voix (Trabelsi & Hamonet, 2012).

-dystonie provoquant des contractions musculaires involontaires, tremblements, mouvements
brusques, répétitifs ou alternatifs, des contractures (Chantal, 2015).

La dysphonie est présente chez environ 28% des adultes SED (Hunter, Morgan & Bird, 1998).

Buts de la reeducation

*Améliorer I'hygiene et le geste vocal
*Augmenter la capacité respiratoire
*Augmenter le tonus musculaire
*Atténuer les altérations de la voix

Moyens
Education thérapeutique du patient sur la voix (voir page 37-38)

Relaxation : pour rappel, I'anxiété est tres présente chez les patients SED patients ( Baeza-Velasco,
Bulbena, Pailhez, Bourdon & De Jouvencel, 2016). La pratique de la relaxation permet d’apprendre a
gérer la tension intérieure mais aussi a mobiliser de petites quantités d'énergie. Chez les patients SED
ce travail se réveéle donc trés intéressant. En effet, les articulations sont instables provoquant une
déperdition de l'efficacité des moteurs musculaires. Cela entraine une plus grande dépense
énergétique et est source de fatigue (Vienne, 2010).

Respiration : il faut rétablir une respiration costo-abdominale. Pour celg, il est nécessaire de prendre
conscience du geste respiratoire, de la modération des mouvements, de leur localisation et des
sensations qu’elles procurent. La position allongée peut étre facilitatrice dans un premier temps. Elle
permet d'éviter que les efforts ne se diffusent partout (Dinville, 1993). Le contrdle tactile de la
respiration participe a la prise de conscience des mouvements surtout chez les patients ayant des
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troubles proprioceptifs. A cela, on peut également ajouter le contrdle visuel pour mieux voir ce qui se
passe. Les patients atteints d’'un SED peuvent présenter des troubles respiratoires (Hamonet, 2012).
Leur capacité pulmonaire peut étre insuffisante. Pour y remédier, le principe consiste a augmenter
progressivement le temps d’arrét entre I'expiration et I'inspiration et rester en apnée pendant quelques
secondes. Augmenter le temps d'arrét va permettre de faciliter la ventilation pulmonaire et de donner
plus d’ampleur aux mouvements (Dinville, 1993).

Correction de la posture en lien avec le geste vocal: les patients atteints d'un SED peuvent
également présenter un syndrome de déficience posturale (Quercia, 2017). Les exercices sont a réaliser
au repos et en activité, modification de la posture dans le sens d'un équilibre symétrique plus stable.
Les troubles de la proprioception vont rendre ces exercices plus difficiles a réaliser.

Exercices analytiques : les exercices devront permettre de gagner en tonicité, de rapprocher les
cordes vocales comme les coups de glotte volontaires et répétés, les expirations forcées suivies d'une
pause en apnée, attaques vocales /aaaak/ Les exercices travaillant le voile et le larynx sont également
intéressants. La encore, les troubles de la proprioception vont impacter la prise en charge.

L’organisme Ostéovox®, fondé par Alain Piron, propose une formation destinée aux orthophonistes
notamment. Il s’agit d’'une méthode de thérapie manuelle issue de l‘ostéopathie et appliquée a
l'orthophonie. Elle peut étre utilisée aupres de cette patientele. Les objectifs sont nombreux et permettent,
selon Alain Piron, « d’apprécier la texture des tissus (contracteés, fibreux, spongieux...), de normaliser les
pertes de mobilité par des techniques appropriées, de potentialiser les sensations kinesthésiques et
proprioceptives par le contact pour orienter le mouvement, d’aider ou remplacer le moteur (la contraction
musculaire) du mouvement en cas de parésie ou de paralysie.
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DYSPHAGIE

La dysphagie est définie comme étant une «difficulté a déglutir d'origine organique ou fonc-
tionnelle pouvant comporter un phénomeéne inflammatoire, une compression, une paralysie, une fai-
blesse ou une hypertonicité de I'cesophage. Elle occasionne parfois une douleur en avalant » selon
(Brin-Henry,Courrier, Lederlé & Masy, 2010, p.88).

Les 3 phases de la déglutition (figure 10)

*Phase buccale : elle est automatico-volontaire. Le bolus alimentaire est préparé grace a l'insa-
livation et a la mastication. Le bolus est ensuite rassemblé sur la partie postérieure de la langue et
propulsé vers l'arriére.

*Phase pharyngée : elle est automatico-réflexe. Aprés son passage dans l'isthme du gosier, le
bolus est amené jusqu'a la bouche de I'cesophage grace au déclenchement du réflexe de déglutition,
via le péristaltisme pharyngé. L'ascension du larynx permet la bascule de I'épiglotte ce qui protege le
larynx.

*Phase cesophagienne : elle est réflexe. L'onde péristaltique se propage jusqu'a 'arrivée du
bolus alimentaire dans I'estomac.

Epiglotte

Phase buccale Phase pharyngée Phase cesophagienne

Figure 10— Les trois phases de la déglutition
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Environ 37 a 62 % des patients SED souffrent de dysphagie (Arulanandam, Tang, Sandhu & Bir-
chall, 2016).

Les mécanismes physiopathologiques sont nombreux. Il peut s'agir d’un défaut de transport ou
d’'un défaut de protection des voies aériennes supérieures (Woisard-Bassols & Puech, 2011). Le tableau
8 ci-dessous répertorie les différents mécanismes physiopathologiques et notamment ceux qu’on peut
retrouver chez les patients atteints d'un SED, en orange.

Défauts de transport Défaut de protection des VAS

défaut d'initiation du temps oral défaut de fermeture antérieure de la cavité
buccale

défaut de contréle du bolus défaut de fermeture postérieure de la cavité
buccale

deéfaut de transport oral défaut de fermeture du rhinopharynx

deéfaut d'initiation du temps pharyngé défaut de fermeture laryngée

défaut de déclenchement du temps pharyngé défaut des mécanismes d’expulsion

défaut de transport pharyngé

dysfonctionnement du sphincter supérieur de

I'cesophage

Tableau 8 — Les mécanismes physiopathologiques de la déglutition

Manifestations
On retrouve chez les patients atteints d’'un SED, de nombreuses manifestations de ces méca-

nismes physiopathologiques : sensation de blocage, régurgitation d’aliment, odynophagie, reflux na-
sal, douleurs a la mastication, faiblesse musculaire du pharynx (voir tableau g).
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Symptomes

Causes

Sources

Sensation de blocage

Arrét de progression du bolus
au niveau :

-buccal : défaut majeur de
controéle ou transport oral
-valléculaire : retard de
déclenchement du temps
pharyngé

-pharyngé : dysfonctionnement
du SSO

Woisard-Bassols & Puech, 2011.

Régurgitation d’aliments

Dysfonctionnement du SSO,
gastroparésie

Baeza-Velasco, Bulbena, Pailhez,
Bourdon, & De Jouvencel, 2016.
Kucera & Sullivan, 2016.

pharynx

Odynophagie Infection de la muqueuse, Pouderoux, 1999.
inflammation ou trouble
neurologique

Reflux nasal Défaut de fermeture du Arulanandam, Tang, Sandhu, &

Birchall, 2016.

Douleurs a la mastication

Troubles des ATM
Mauvais controle du bolus

Chopra, 2017.
Kopf, 2001.

Faiblesse musculaire pharynx

Hypotonie musculaire,
altération des tissus conjonctifs

Arulanandam, Tang, Sandhu, &
Birchall, 2016.

Tableau 9 — Manifestations cliniques et mécanismes physiopathologiques de la déglutition chez le patient SED

Les troubles de la déglutition peuvent donc étre présents lors des trois étapes. Les examens

médicaux comme la nasofibroscopie, I'cesophagoscope ou les recherches radiologiques ont montré

dans une étude, une hypotonie subjective du pharynx et de |'cesophage, une cesophagite*** et les

signes d'un reflux laryngo-pharyngé chez certains patients atteints d'un SED (Arulanandam, Tang,

Sandhu & Birchall, 2016).Toutefois, les troubles étant intermittants, ils ne seront pas forcément vi-

sibles lors de I'examen médical.

L'objectif thérapeutique est donc a adapter en fonction du cas de figure.

Buts de la reeducation

*Amener le patient a avoir une alimentation qui lui convienne

*Récupérer les capacités de déglutition

=Adapter I'alimentation aux troubles de déglutition du patient
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Moyens

Education thérapeutique du patient sur la dysphagie (voir page 37-38)

Rééducation analytique et fonctionnelle (tableaux 10 a 16, ci-dessous)

Apprentissage et mise en place des postures de compensation et de sécurité

Modification et évolution des textures : consistance et volume des aliments a adapter en fonction

des troubles masticateurs du patient.

Information et accompagnement du patient et de |'entourage

Mécanisme
physiopathologique

Indications de prise en charge

DEFAUT DE FERMETURE VELO-
PHARYNGEE

Rééducation spécifique

I. Exercices analytiques

vélaire : élévation du voile [a-an-a-an]

rétrécissements des arches vélaires [a-&-a-¢], baillement
exercices de souffle dirigé

gargarismes

pharyngé : manipulations laryngées en reproduisant le bruit des sirenes
ascendantes et descendantes faire de la buée avec un bruit expiratoire
stimulations proprioceptives a I'aide de batonnets en coton, stylet...

II. Exercices fonctionnels
retard de déclenchement du temps pharyngé : laisser glisser le plus
possible le bol alimentaire le long de la base de langue avant d’avaler

Stratégies d’adaptation

I. Posture

extension : favorise le déplacement du bolus vers I'arriere de la cavité
buccal, mais les risques de FR sont importants

[I. Bol alimentaire

petites quantités, homogene

Tableau 10 — Défaut de fermeture vélo-pharyngée et indications de prise en charge
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Mécanisme
physiopathologique

Indications de prise en charge

vélaire : élévation du voile [a-an-a-an]

rétrécissements des arches vélaires [a-€-a-¢€], baillement
exercices de souffle dirigé

gargarismes

lingual : claguement de langue
[grrr, krrr]

pharyngé :
manipulations laryngées en reproduisant le bruit des sirenes ascendantes et

descendantes faire de la buée avec un bruit expiratoire
stimulations proprioceptives a I'aide de batonnets en coton, stylet...

contrdle du bolus : manipulation de matériel en bouche

flexion antérieure : protection des voies aériennes

manceuvre sus-glottique : blocage respiratoire avant et pendant la
déglutition puis tousser avant la reprise inspiratoire

Tableau 11 — Défaut de fermeture oro-pharyngée et indications de prise en charge
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Mécanisme . .
) . Indications de prise en charge
physiopathologique

larynx : productions phonatoires en axant sur la hauteur et I'étendue vocale,
articulation de consonnes postérieures car la remontée de la base de langue
entraine une remontée laryngée.

Les exercices travaillant la fermeture glottique car ils sont axés sur la tension
des cordes vocales et I'amplitude des mouvements aryténoidiens

exercices de souffle et de phonation.

base de langue : consonnes postérieures ...

manceuvre super-susglottique : inspirer, retenir le souffle, contracter
I’estomac en avalant, tousser en expirant.

flexion antérieure : protection des voies aériennes

liguide épais

toux
manceuvre super-susglottique
manceuvre susglottique : inspirer, retenir son souffle en avalant, tousser

Tableau 12 — Défaut d’occlusion laryngée et indications de prise en charge
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Mécanisme
physiopathologique

Indications de prise en charge

travail musculaire de la sangle labio-jugale : praxies, contre-résistance
travail musculaire de la langue : praxies linguales, contre-résistance
stimulations sensitives et sensorielles : stimulations thermo-tactiles,
gustatives a I'aide de batonnets...

contréle du bolus : manipulation de matériel en bouche
déglutition d’effort : avaler « fort » en contractant tous les muscles de la
bouche et du cou

téte en arriere au moment d’avaler

liguide épais, homogéne

aspiration jugale
positionnement du bolus sur la langue

Tableau 13 — Défaut de contrdle et propulsion du bolus et indications de prise en charge

26



Mécanisme
physiopathologique

Indications de prise en charge

pharynx : manipulations laryngées en reproduisant le bruit des sireénes
ascendantes et descendantes faire de la buée avec un bruit expiratoire
stimulations proprioceptives a I'aide de batonnets en coton, stylet...
base de langue : consonnes postérieures

stimulations sensitives et sensorielles : stimulations thermo-tactiles,
gustatives a I'aide de batonnets...

contrdle du bolus : manipulation de matériel en bouche
stimulation du temps pharyngé : Stimulation thermo-tactile
utilisation du réflexe de succion-déglutition

stimulation thermo-tactiles des piliers antérieurs

flexion antérieure : protection des voies aériennes

liguide épais, petites quantités, lent

fermeture précoce du larynx : bloquer sa respiration et fermer volontairement
ses cordes vocales avant la déglutition. Déconseillée si atteinte respiratoire
associée car source d’essoufflement au cours des bouchées.

manceuvre susglottique : blocage respiratoire avant et pendant la déglutition
puis tousser avant la reprise inspiratoire

Tableau 14 — Retard de déclenchement du temps pharyngé et indications de prise en charge
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Mécanisme
physiopathologique

Indications de prise en charge

pharynx : manipulations laryngées en reproduisant le bruit des sireénes
ascendantes et descendantes faire de la buée avec un bruit expiratoire
stimulations proprioceptives a I'aide de batonnets en coton, stylet...

langue : praxies linguales

larynx : productions phonatoires en axant sur la hauteur et I'étendue vocale,
articulation de consonnes postérieures car la remontée de la base de langue
entraine une remontée laryngée.

Les exercices travaillant la fermeture glottique car ils sont axés sur la tension
des cordes vocales et I'amplitude des mouvements aryténoidiens

exercices de souffle et de phonation.

contréle du bolus : manipulation de matériel en bouche
déglutition d’effort : avaler « fort » en contractant tous les muscles de la
bouche et du cou

flexion antérieure : protection des voies aériennes

petites quantités

déglutitions répétées a vide : pendant le repas ou en dehors pour limiter les
stases

manceuvre susglottique : blocage respiratoire avant et pendant la déglutition
puis tousser avant la reprise inspiratoire

alternance liquide/solide

Tableau 15 — Défaut de propulsion du bolus au temps pharyngé et indications de prise en charge
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Mécanisme
physiopathologique

Indications de prise en charge

protocole cervical de Shaker

larynx : productions phonatoires en axant sur la hauteur et I'étendue vocale,
articulation de consonnes postérieures car la remontée de la base de langue
entraine une remontée laryngée.

Les exercices travaillant la fermeture glottique car ils sont axés sur la tension
des cordes vocales et I'amplitude des mouvements aryténoidiens

exercices de souffle et de phonation.

pharynx : manipulations laryngées en reproduisant le bruit des sireénes
ascendantes et descendantes faire de la buée avec un bruit expiratoire
stimulations proprioceptives a I'aide de batonnets en coton, stylet...

manceuvre de Mendelsohn maintien de I'ascension laryngée aprés la
déglutition. Ce maintien en position haute est facilité manuellement.
déglutition téte en extension

flexion antérieure : protection des voies aériennes

petites quantités

d