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Extrait :

Le score de Beighton (BS) est un ensemble de manceuvres dans un systéme de notation en
neuf points, utilisé comme méthode standard d'évaluation de I'hypermobilité articulaire
généralisée (GJH).

Il a été développé a I'origine comme un outil épidémiologique utilisé dans le dépistage de
grandes populations pour la GJH, mais a ensuite été adopté comme outil clinique a des fins de
diagnostic. Sa capacité a vraiment refléter la GJH reste controversée, car les articulations au
sein du systéme de notation sont principalement du membre supérieur et ignorent la plupart
des articulations principales, empéchant une identification directe de la GJH.

En outre, une découverte cohérente dans la littérature selon laquelle le BS n'a pas réussi a
identifier I'nypermobilité dans les articulations en dehors du systéme de notation suggére que
son utilisation comme indicateur indirect de la GJH n'est pas non plus viable.

A ce titre, les résultats collectifs de cette revue démontrent la nécessité d'un changement dans
la pensée clinique. Le BS ne doit pas étre utilisé comme outil principal pour différencier
I'hypermobilité localisée et généralisée, ni utilisé seul pour exclure la présence de GJH.

Une plus grande importance devrait étre accordée au jugement du clinicien pour identifier ou
exclure I'HGJ, selon sa définition compleéte.
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Introduction

L'hypermobilité articulaire (JH) n'est pas un diagnostic, mais un descripteur, utilisé pour définir
une articulation qui dépasse son amplitude de mouvement normale (ROM), en tenant compte
de I'age, dusexe etdelarace[1,2].

Cette caractéristique est principalement déterminée par la tension ou la laxité des ligaments,
qui a son tour, est influencée par la génétique, impliquant les genes du tissu conjonctif
collagene, élastine et fibrilline [ 2].

En conséquence, les troubles héréditaires du tissu conjonctif (HCTD) comme les syndromes
d'Ehlers-Danlos (EDS), le syndrome de Marfan et I'ostéogenéese imparfaite, entrainent une
laxité ligamentaire systémique et peuvent présenter une hypermobilité articulaire généralisée
(GJH). La prévalence diagnostiquée des conditions EDS et du syndrome d'hypermobilité
articulaire (JHS), qui sont associés a la GJH, s'est avérée étre de 1 sur 500 [ 3 ], bien que la GJH
soit également présente dans la population générale en bonne santé. La GJH est également
un descripteur, et est définie comme la présence simultanée de JH au niveau des quatre
membres et du squelette axial, avec atteinte a la fois des articulations majeures et mineures

[1].

Le BS a été utilisé comme méthode standard d'évaluation de la GJH dans les études de
recherche, ainsi que dans tous les critéres diagnostiques actuels et antérieurs des syndromes
d'hypermobilité. Le BS a ses origines en 1964 lorsque Carter et Wilkinson ont congu un
systéme de notation pour définir la GJH afin d'étudier son association avec la luxation
congénitale de la hanche [ 4 ]. La GJH était considérée comme positive si I'individu obtenait
un score de 3 ou plus sur cing criteres, exigeant que les membres supérieurs et inférieurs
soient impliqués parmi les suivants : apposition du pouce a l'avant-bras, dorsiflexion de la
cheville, ainsi qu'une hyperextension des coudes, des genoux, et toutes les articulations
métacarpo-phalangiennes (MCPJ).

Cette méthode a ensuite été modifiée par Beighton et al. pour déterminer I'épidémiologie de
la GJH dans une population africaine [ 5]. L'hyperextension de tous les MCPJ a été remplacée
par juste le petit doigt au-dela de 90 °, et |la dorsiflexion de la cheville a été remplacée par une
flexion avant du tronc, créant le BS sur un total de 9 qui est largement utilisé aujourd'hui.

Il existe des systemes de notation alternatifs au BS.

Celainclut le systeme de notation Rotes —Quérol, qui comprend des mesures supplémentaires
de la colonne cervicale et lombaire, de I'épaule, de la hanche et des articulations
métatarsophalangiennes (MTPJ) pour donner un score totalde 11 [ 6 ].

Les critéres de I'Hopital Del Mar ont un score de 10 et incluent le pouce, les MCPJ, les MTPJ,
les coudes, les épaules, la hanche, le genou, la rotule, la cheville / les pieds et une évaluation
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des ecchymoses ou des ecchymoses faciles [ 6 ]. Etant donné que ces deux systémes de
notation prennent plus de temps par nature, ils ont par conséquent vu une utilisation limitée
dans la pratique, tandis que le BS est devenu la méthode standard d'évaluation.

Depuis sa création en 1973, le BS est resté inchangé et adopté a la fois a des fins de recherche
et comme outil de diagnostic clinique.

Cependant, il a été développé a I'origine comme un outil épidémiologique, impliqué dans le
dépistage de grandes populations pour la GJH. Ni Carter et Wilkinson [ 4 ] ni Beighton et al. [ 5]
fournissent toute justification fondée sur des preuves pour la sélection des articulations dans
le cadre de la méthode d'évaluation.ll semble que les articulations n'ont pas été
spécifiguement sélectionnées pour refléter avec précision la GJH ou I'hypermobilité présente
dans d'autres articulations, mais plutot sur une base fonctionnelle, pour une facilité d'acces
et une efficacité sans nécessiter d'équipement. En conséquence, les deux tiers des
articulations évaluées sont situées dans les membres supérieurs et la plupart des articulations
principales sont ignorées, et avec un seul plan de mouvement articulaire mesuré.

De plus, la méthode est un systeme «tout ou rien», ne déterminant que la présence
d'hypermobilité et ne donnant aucune indication sur sa gravité. Il n'y a pas de description ou
d'orientation claire dans le texte original sur la facon dont le test doit étre effectué, ou si la
ROM active ou passive de certaines articulations doit étre mesurée. Alors que la GJH est
généralement indiquée par un score > 4/9 chez les adultes, nous ne pouvons trouver aucune
justification fondée sur des preuves pour |'utilisation de cette valeur seuil.

Sa capacité a véritablement refléter la GJH est donc discutable et cela est préoccupant.

D'un point de vue nosologique, cela pourrait conduire a une classification incorrecte de la
maladie, ce qui a son tour a des implications pour la recherche.

Il y a des conséquences potentielles pour le développement de techniques de diagnostic
moléculaire valides, ainsi que pour des stratégies de traitement et de gestion efficaces pour
les patients. Il existe d'autres préoccupations quant a son utilisation dans la pratique clinique
et I'impact socio-économique que cela peut avoir. Des troubles d'hypermobilité non reconnus
peuvent conduire les patients a se voir refuser I'acces aux services de santé appropriés, ainsi
que le soutien nécessaire au handicap nécessaire pour permettre I'emploi, accroitre la
production économique et mener une vie sociale et familiale épanouissante.

En effet, il s'agit d'une difficulté déja décrite par ceux qui ont un diagnostic d'EDS
[7 ]. L'utilisation continue du BS comme outil de diagnostic clinique, en particulier dans la
classification internationale 2017 des EDS pour le diagnostic de I'EDS hypermobile (hEDS)
[ 8], reste donc controversée car elle était a l'origine concue comme un outil de
dépistage. Malgré cela, aucun examen ni examen approfondi de ses propriétés cliniques n'a
encore été effectué.

Le but de cet article est d'examiner la validité et la fiabilité du BS en tant que méthode
d'évaluation pour classer le GJH, et de discuter plus en détail de son aptitude a des fins de
diagnostic.
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Méthodes

Une recherche documentaire narrative a constitué la base de cette revue. Une méta-analyse
formelle n'a pas été tentée en raison de I'hétérogénéité substantielle de la méthodologie de
['étude, des classifications GJH et des seuils BS. Au lieu de cela, le but de la recherche
documentaire était d'identifier et de présenter toutes les études pertinentes évaluant les
aspects cliniques du BS pour permettre une discussion concernant son utilisation comme outil
de diagnostic, et plus spécifiquement, sa capacité a exclure la présence de GJH.

Les bases de données électroniques de PubMed et Scopus ont été choisies et une stratégie de
recherche booléenne a été utilisée pour identifier les articles pertinents publiés en anglais
avant octobre 2020. Les études ont été initialement identifiées grace a |'utilisation du terme
de recherche «Beighton Score», aux cOtés de «validité», « corrélation »ou« fiabilité ». La
recherche a été élargie pour la validité en incluant diverses articulations comme termes de
recherche, tels que «épaule», «articulation temporo-mandibulaire», «cheville», etc., et
d'autres articles ont été identifiés grace a une approche boule de neige.

Les critéres d'éligibilité pour la validité comprenaient la conception spécifique de I'étude et la
démographie des participants. Des études ont été nécessaires pour examiner une association
statistique entre le BS et une mesure de I'hypermobilité dans d'autres articulations chez les
participants reflétant une population représentative. Les études dans lesquelles les
participants provenaient exclusivement de populations hypermobiles asymétriques telles que
les enfants et les gymnastes ont été exclues, a moins que les résultats ne soient
significativement pertinents pour la discussion du sujet de recherche.

Validité du score Beighton

Il n'y a pas de critére de référence pour classer la GJH chez un individu.

Cependant, le BS lui-méme est maintenant souvent considéré et utilisé comme tel, bien que,
comme indiqué, ce n'était pas son objectif initial. Ni Carter et Wilkinson [ 4 ] ni Beighton et
al. [ 5] ont congu le BS a des fins diagnostiques et, a ce titre, il ne semble pas avoir été validé
en examinant son association avec d'autres articulations hypermobiles et sa capacité a
détecter véritablement la GJH généralisée chez les adultes.

Le BS a cependant été validé chez les enfants [ 9 ].

Ici, chez 500 enfants agés de 6 a 12 ans, 16 ROM dans huit articulations différentes ont été

mesurées en utilisant le protocole de mobilité articulaire standardisée étendue et comparées

avec le BS. Lles enfants classés comme hypermobiles (BS > 5) présentaient une ROM

significativement augmentée dans toutes les autres articulations mesurées, y compris la

cheville, les hanches et les épaules, ainsi qu'une association avec d'autres caractéristiques
e A
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indiquant un syndrome d'hypermobilité, comme la pes plane [ 9 ]. Cette étude démontre que
le BS est une méthode valide pour déterminer la GJH chez les enfants. Cependant,
I'hypermobilité est connue pour étre tres répandue chez les enfants et diminue également
avec l'age [ 5, 10]. En tant que tels, les enfants avec un BS positif sont plus susceptibles de
présenter des articulations hypermobiles en dehors du BS, et donc les mémes déductions sur
sa validité ne peuvent pas étre faites en ce qui concerne son utilisation chez les adultes. Bien
gu'aucune étude n'ait directement validé le BS pour la GJH chez |'adulte, cela peut étre déduit
en examinant son association avec I'hypermobilité présente dans d'autres articulations
singulieres.

Il a été démontré que le BS n'est pas corrélé a I'hypermobilité des épaules [ 11, 12 ]. Dans une
étude, la BS et diverses mesures de la laxité de I'épaule ont été prises aupres de 160 personnes
agées de 16 a 35 ans, et aucune corrélation n'a été trouvée entre les mesures, avec une BS
positive (> 4) montrant une faible sensibilité et de faibles valeurs prédictives positives pour
I'épaule laxe [ 12 ]. Méme lorsque la valeur seuil du BS était élevée a 2 6, il n'y avait pas
d'augmentation significative de la valeur prédictive positive [ 12 ]. De plus, le BS peut ne pas
nécessairement refléter une instabilité articulaire, comme démontré dans une autre étude qui
n'a trouvé aucune relation entre un BS > 6 et I'instabilité de I'épaule [ 13].

L'épaule est particulierement pertinente sur le plan clinigue car elle est souvent rapportée par
les patients atteints de SEDH comme étant la plus génante [ 14 ] et |a plus sujette aux luxations
[ 15, 16 ]. Certains ont suggéré que la luxation de I'épaule pourrait méme étre le premier
signe de présentation du HEDS [ 17 ].

En effet, dans une étude de plus de 100 patients avec une forte suspicion d'EDS basée sur une
présentation des symptomes, des antécédents familiaux et d'autres résultats physiques, 45
avaient un BS négatif (BS <4). Cependant, leur abduction gléno-humérale moyenne était
encore supérieure de 20 ° a la normale, soulignant I'importance de I'hypermobilité de I'épaule,
méme chez les patients potentiels pouvant avoir un BS négatif [ 18 ].

Un manque de corrélation a également été trouvé entre le BS et |a laxité des articulations du
membre inférieur. Dans une étude, le BS et les mesures instrumentées de la laxité du genou
et de la cheville ont été pris chez plus de 50 personnes agées en moyenne de 21 ans, et un BS
positif (> 4) a montré des corrélations non significatives avec ces mesures, les auteurs
concluant que les deux (la laxité du genou et de la cheville) est spécifique de I'articulation et
n'est pas généralisable [ 19 ]. Un autre sur plus de 140 enfants agés de 13 a 15 ans n'a trouvé
aucune corrélation entre le BS et la flexion dorsale de la cheville [ 20 ]. Cependant, certaines
études contredisent ces résultats. Une étude plus petite portant sur plus de 30 adultes a révélé
une association faible mais significative entre le BS et la mesure instrumentée de la laxité du
genou ainsi que de l'instabilité du genou [ 21], tandis qu'un autre a trouvé que ceux avec un
BS > 6 avaient une plage de dorsiflexion de la cheville statistiquement significativement plus
élevée de 4 ° [ 22 ], bien que cette valeur puisse ne pas étre cliniquement significative.
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Il a été constaté que le BS était en corrélation avec la mobilité de la colonne vertébrale
[ 23, 24 ]. Dans une étude portant sur plus de 60 personnes, les personnes ayant un BS > 4
ont démontré une mobilité intervertébrale vertébrale significativement accrue, bien que cela
ait été évalué par des radiographies fonctionnelles et non par des manceuvres physiques
[ 24 ]. La manceuvre supposée mesurer I'hypermobilité vertébrale dans le BS est la flexion
avant de la manceuvre du tronc. Cependant, cela ne semble pas vraiment refléter
I'hypermobilité inhérente de la colonne vertébrale ou du squelette axial, car la manceuvre est
connue pour étre entrainable, comme |'ont démontré les danseurs de ballet [ 25], et est
également connue pour étre affectée par la longueur des ischio-jambiers [ 26]].

Une étude chez les hommes a montré que des ischio-jambiers plus courts étaient associés a
une diminution de la ROM de I'angle pelvien et lombaire, limitant la manceuvre de flexion
avant [ 26 ]. La contribution des rétractions musculaires a ce mouvement est cliniquement
significative, en particulier chez les patients hypermobiles. Dans une étude portant sur plus de
200 patients hypermobiles (BS > 5) agés de 2 a 70 ans, 87,5% présentaient des rétractions
musculaires qui les empéchaient d'effectuer la manceuvre [ 27 ].

A partir de cette étude, les auteurs ont démontré que 84,2% des patients hypermobiles,
présentant une BS actuelle > 5, étaient incapables d'effectuer la manceuvre de flexion avant
qui_leur donnerait un point supplémentaire sur la BS [27]. 1l est donc possible que de
nombreuses personnes ayant un score inférieur aux valeurs seuil de diagnostic actuelles
soient privées d'un diagnostic en raison de la présence de telles rétractions musculaires, ce
qui souleve a nouveau des préoccupations concernant la validité de la BS a des fins
diagnostiques.

La méme constatation a également été notée chez les enfants hypermobiles, avant méme que
I'on s'attende a une perte d'hypermobilité liée a I'dge. Dans une étude portant sur plus de 400
enfants agés de 6 a 11 ans, 86% de ceux qui étaient hypermobiles (BS > 5) ne pouvaient pas
effectuer la manceuvre [ 28 ], tandis qu’une autre sur plus de 200 enfants 4gés de 10 a 13 ans,
a trouvé 84 % des hommes hypermobiles (BS > 4) et 78% des femmes hypermobiles (BS = 5)
n'ont pas pu effectuer la manceuvre de flexion avant [ 29 ].

Par rapport aux enfants sans GJH, aucune différence n'a été trouvée entre les groupes dans
leurs capacités, et un manque supplémentaire de différences a été trouvé dans la flexibilité
du tronc et du complexe muscle-hanche [ 29].

On pense que |'hypermobilité entraine des altérations de |'activation de la _musculature
pelvienne et des membres inférieurs pour compenser l'instabilité articulaire [ 30],
restreignant les mouvements lombaires et empéchant la flexion vers I'avant. Il a été suggéré
que la présence de rétractions musculaires et une incapacité a effectuer la manceuvre
pourraient en fait étre le signe d'une hypermobilité [ 27 ]. Une étude a conclu que si cette
manceuvre a une spécificité élevée (93,7%), sa sensibilité est si faible (13,8%) qu'elle n'ajoute
aucune valeur supplémentaire au BS [ 28 ].
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Ces découvertes, dans lesquelles la grande majorité des patients confirmés sont incapables
d'effectuer la manceuvre méme contribuant a leur diagnostic, devraient remettre en
question son inclusion continue dans le BS a des fins diagnostiques.

L'articulation temporo-mandibulaire (ATM) est une autre articulation particulierement
pertinente sur le plan clinigue, et il est de plus en plus reconnu qu'il existe une relation entre
la GJH et le hEDS et les troubles de I'ATM (TMD) [ 31 ].

Le TMD est caractérisé par une présentation symptomatique de la douleur ou de l'inconfort
associé a I'ATM, avec une fonctionnalité diminuée dans les mouvements d'ouverture et de
mastication. La plupart des études examinant cette relation ont montré que la prévalence de
la GJH était plus élevée dans la population TMD que chez les témoins normaux
[ 31]. Cependant, cette relation ne s'est pas nécessairement traduite par des corrélations
directes entre GJH (BS > 4) et I'hypermobilité de I'ATM elle-méme.

Une étude portant sur 60 patients atteints de TMD n'a trouvé aucune corrélation significative
entre une hypermobilité positive du BS et de I'ATM telle que mesurée par les rayons X latéraux
[32 ], tandis qu'une autre étude sur plus de 40 femmes a constaté que l'amplitude du
mouvement mandibulaire ne différait pas significativement entre celles ayant un BS positif et
négatif [ 33 ]. Ceci est en outre étayé par deux études chez plus de 60 patientes TMD, ou le BS
n'était pas corrélé avec le déplacement évident par IRM de I'ATM [ 34, 35 ]. Cependant, une
étude contradictoire a trouvé une corrélation positive significative entre la ROM mandibulaire
et une BS positive dans une étude de plus de 30 femmes atteintes de TMD [ 36 ]. Un autre a
trouvé une association positive faible mais significative chez plus de 200 filles hypermobiles
de 15a 16 ans [ 37].

Il est plausible que les personnes atteintes de GJH puissent initialement présenter une
hypermobilité de I'ATM, mais des traumatismes répétés, y compris des subluxations et des
luxations, facilitent le développement de I'ATM, entrainant une mobilité limitée de I'ATM elle-
méme. Ces études démontrent que chez ceux qui développent une présentation
symptomatique, la ROM articulaire elle-méme n'est pas toujours l'indicateur le plus fiable de
la laxité ligamentaire inhérente.

Le BS semble mieux corrélé avec les articulations des membres supérieurs, y compris le pouce
et le poignet. Une étude portant sur plus de 160 personnes a révélé que la BS corrélait
modérément et significativement avec la laxité du pouce lorsqu'elle était mesurée par
radiographie de vue de stress [ 38 ], tandis qu'une étude portant sur 50 femmes a trouvé une
corrélation faible mais significative entre la BS et les évaluations de la laxité du poignet [ 39] ].

Fiabilité du score de Beighton

La fiabilité du BS se référe simplement a sa capacité a produire des résultats cohérents. Plus
spécifiqguement, la fiabilité intra et inter-examinateurs fait référence respectivement aux
I ———————
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mémes examinateurs ou a des examinateurs différents, dans leur capacité a interpréter et a
attribuer la méme BS au méme individu. Ceci est a noter, car le BS est un systeme «tout ou
rien». Il ne mesure pas le degré d'hypermobilité dans chaque articulation, n'attribuant un
score positif que sila ROM articulaire dépasse le seuil requis.

Par conséquent, les articulations présentant une hypermobilité limite sont laissées ouvertes a
I'interprétation sur sa notation par différents examinateurs ou a différentes occasions.

Ceci est particulierement pertinent car divers facteurs circonstanciels peuvent favoriser ou
diminuer la ROM commune inhérente et influencer le BS globale.

Par exemple, diverses études ont montré que I'hypermobilité est diminuée du c6té dominant
ducorps[5,40,41].

Il a été démontré que l'étirement et I'échauffement augmentent la ROM articulaire
[ 42 ]; tandis que la température, a la fois la chaleur et le froid, ont été montrés pour affecter
la flexibilité des tendons et des ligaments, influencant finalement la ROM articulaire
[43, 44 ]. De plus, on pense que les fluctuations hormonales au cours du cycle menstruel
affectent la laxité des genoux [ 45].

Ainsi, il est concevable que le BS d'un individu puisse dépendre de facteurs circonstanciels au
moment de I'examen, tels que le climat, la température, le stade du cycle menstruel et
I'activité physique antérieure, en particulier chez ceux qui ont une présentation limite. De
plus, il n'y a pas de consensus sur la maniere dont le test doit étre réalisé ou interprété. Par
exemple, si la ROM passive ou active des articulations doit étre mesurée, si I'hypermobilité
historique doit également étre prise en compte, ou s'il faut prévoir des exceptions telles que
les blessures, la chirurgie ou méme la grossesse. Ces facteurs pourraient avoir un impact
supplémentaire sur sa fiabilité lorsqu'ils sont exécutés par différents examinateurs ou a
différentes occasions. Par conséquent, la capacité du BS a affecter de maniére cohérente et
fiable une personne a GJH est pertinente.

La fiabilité a été examinée dans diverses études au niveau des deux manceuvres individuelles
au sein de la BS, par exemple, I'accord sur |'attribution d'un score positif pour une articulation
particuliére, mais aussi le score global et la classification de GJH, par exemple, |'accord sur la
classification d'un individu avec un BS de 5, et donc avec GJH. La statistique kappa est la
statistique de corrélation la plus souvent utilisée pour analyser la fiabilité, qui calcule le
pourcentage de concordance entre deux scores tout en tenant compte de la concordance
fortuite, c'est-a-dire de la possibilité que les examinateurs peuvent deviner correctement la
notation en cas d'incertitude plutot que de fournir un interprétation authentique, et offrant
ainsi une représentation plus précise de la fiabilité [ 46]. La statistique kappa vade - 1,0 a +
1,0, avec des valeurs négatives indiquant un désaccord, zéro indiquant aucun accord et une
valeur de 1,0 indiquant un accord parfait. En général, la plupart des études de fiabilité ont
toujours produit des valeurs kappa compris entre 0,4 et 0,8, ce quiindique la BS pour
' A
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démontrer intra- modérée et la fiabilité inter-examinateur chez les adultes et les enfants
(tableau1)[6,47,48,49,50,51,52].

Tableau 1 Fiabilité intra et inter-examinateur pour les résultats positifs
d'hypermobilité pour les manceuvres individuelles, classification GJH et
concordance avec le score global :

Fiabilité intra-examinateur - Fiabilité inter-examinateur
adultes
Adultes Enfants
Manceuvres individuelles
Hyperextension du cinquieme doigt — 0,78 [47] 0,40[48] 043[49]
Kappa 1,00[47] 0,61[48] 048[49]
0,70[47] 049[49]
0,73 [47] 0,69[49]
079161
Apposition du pouce a l'avant-bras — 0,52[47] 087[6] 0,82[50]
Kappa 0,71[47] 091[47] 0,82[49]
0,94 48] 0,84[49]
1,00 [47 ] 089[49]
1,00 [48] 094[49]
Hyperextension des coudes — Kappa 0,61[47] 0,21[47] 0,68[50]
0,76 [47] 034[48] 0,54[49]
0,50[47] 060[49]
0,64[48] 063[49]
092[6] 0,73[49]
Hyperextension des genoux — Kappa 0,19[47] 0,31[47] 0,30[49]
0,84[47] 0,40 [47 ] 043 [49]
0,85[48] 044 [50]
086[6]1] 062[49]
0,90[48] 0,62[49]
Flexion avant du tronc — Kappa 1,00 [47] 0,88[48] 0,64[49]
093[6] 0,82[50]
094 [47] 0,84[49]
Classification de GJH (BS 2 4) — Kappa 0,78 [47] 0,54 [47] -
0,78[48]
Classification de GJH (BS > 5) — Kappa 0,47 [47] 0,66[47] 0,59[49]
0,66 [ 48] 0,64[49]
Accord avec le score global — Spearmanyy | 0,86 [ 51] 0,87 [51]
Concordance avec le score global — 0,76 [47] 0,72 [47]
Coefficient de corrélation intraclasse (ICC) 0,84[52] 0,89[52]
0,92[52] 0,94[52]
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Cependant, en tant qu’outil de recherche et de diagnostic clinique, une fiabilité modérée peut
ne pas étre suffisante.

Les valeurs Kappa inférieures a 0,6 ont été suggérées comme inadéquates et, par conséquent,
potentiellement non appropriées dans un contexte de soins de santé ou de recherche clinique
[ 46 ], mais il s’agit d’une valeur qui n’est pas systématiquement satisfaite dans les études
susmentionnées (tableau 1 ).

En outre, une revue systématique récente a effectué une synthése des meilleures données
probantes pour la fiabilité du BS, en utilisant la liste de contrdle des normes consensuelles
pour la sélection de I'instrument de mesure de la santé (COSMIN) [ 53]. Cette liste de contréle
évalue la qualité méthodologique des études de fiabilité incluses dans la revue systématique,
qui sont ensuite analysées parallélement aux résultats des études proprement dites, tout en
tenant compte du nombre d’études incluses et de la taille totale de I’échantillon.

A partir des 5 critéres — forts, modérés, limités, contradictoires et inconnus — la revue a évalué
la force globale des preuves a I’appui de la fiabilité d’une BS positive comme étant limitée a
contradictoire [53]. Bien qu’il s’agisse de la méthode d’évaluation de la GJH la plus
performante parmi celles incluses, la revue a tout de méme démontré qu’il n’y a pas
suffisamment de preuves pour soutenir entierement ['utilisation du BS comme outil de

diagnostic.

Bien que le BS n’ait pas démontré une fiabilité médiocre, des recherches supplémentaires
sont nécessaires pour clarifier sa pertinence a des fins cliniques et de recherche. Une
meilleure normalisation du BS avec un consensus convenu et des directives plus claires
produites sur la fagon dont il doit étre exécuté et interprété pourraient améliorer la fiabilité,
en particulier pour les applications cliniques.

Les seuils du Beighton Score: l'influence de l'age, du sexe et de la race

L'étude originale de Beighton et al. semble avoir classé la GJH de maniére arbitraire, exigeant
un seuil BS de =2 4 [5], qui est la définition généralement utilisée dans la plupart des
études. Les ajustements de la valeur seuil, cependant, sont souvent débattus, pour prendre
en considération les facteurs qui influencent la GJH tels que l'age, le sexe et la race
[9,10,54,55,56]. L'influence de ces facteurs a été démontrée dans des études examinant
la prévalence de I'hypermobilité au sein et entre ces populations, ainsi que leur relation avec
les symptomes.

En ce qui concerne les différences raciales, plusieurs études ont montré une tendance
générale des populations caucasiennes démontrant une prévalence plus faible de la GJH
[10,57,58,59], qui est augmentée en Asie [59,60,61], en Afrique [59,62] et
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les populations arabes [ 40, 59 ]. Cependant, il n'a pas encore été établi si cela est associé a
une prévalence plus élevée de symptomes liés a I'hnypermobilité, les études démontrant des
résultats contradictoires. Une étude menée chez des Africains de I'Ouest n'a montré aucune
augmentation des symptomes articulaires [ 62]. Cependant, une étude menée aupres
d'écoliers indiens a montré une association entre un BS plus élevé et des douleurs musculo-
squelettiques [ 63 ], tandis qu'une autre étude menée aupres d'étudiants de I'Université
irakienne a démontré une corrélation significative avec les symptomes articulaires et les
caractéristiques syndromiques [ 40 ].

La prévalence de I'hypermobilité s'est constamment avérée plus élevée chez les femmes tout
au long de la vie [5,10,40,41,54,56,57,58,59,62,64,65,66,67,68].Ces
différences deviennent plus prononcées vers |'age de 14 ans, les femmes affichant des taux
de GJH significativement plus élevés [ 10, 54, 56], tandis que la diminution de I'hypermobilité

apres l'adolescence est plus prononcée chez les hommes [ 69 ].

Les taux de prévalence de I'nypermobilité au sein de groupes d'age spécifiques sont difficiles
a discerner avec précision en raison de l'age et du sexe de ['échantillon variant
considérablement entre les études et au sein de celles-ci. Cependant, I'hypermobilité s'est
constamment avérée trés répandue chez les plus jeunes enfants et diminuée avec l'dge,
diminuant rapidement tout au long de I'enfance, puis a un rythme plus lent a I'dge adulte
[5, 10, 60]. Cette tendance a la baisse est démontrée dans diverses études chez les enfants
et les adolescents, la prévalence de I'HGJ (BS > 4) allant de 64,6% chez les enfants de 4 a 7 ans
[65],35,6%al0ans[70],9,4% chez ceux agésde 12a 13 ans [ 64 ] et 11,7% chez les enfants
de13a19ans[68].

Alors que la prévalence de I'hypermobilité est significativement plus élevée chez les jeunes
enfants, certaines études ont montré que cela n'est pas associé a une augmentation des
symptomes musculo-squelettiques [66,71], bien qu'il existe d'autres preuves qui
contredisent cela [ 63 ]. Sur plus de 380 enfants examinés agés de 10 a 12 ans, il a été
démontré que ceux avec un BS > 6 étaient plus susceptibles de souffrir de douleurs musculo-
squelettiques lors d'un suivi de 4 ans, et qu'il s'agissait d'un prédicteur indépendant de la
récidive de la douleur [ 72 ] . De plus, chez les enfants présentant des douleurs aux membres
inférieurs, ceux qui étaient hypermobiles (BS > 6) présentaient également un risque trois fois
plus élevé de récidive de douleurs aux membres inférieurs apres 4 ans [ 73].

Cependant, une étude a montré gu'au sein de la population hypermobile, les enfants
symptomatiques peuvent étre différenciés des enfants asymptomatiques par d'autres
résultats [74]. Ces enfants symptomatiques ont démontré une extensibilité cutanée
significativement plus élevée, et le degré d'hypermobilité dans chaque articulation était
également plus élevé. Il y avait également une augmentation significative des produits de
dégradation du collagéne comme |'hydroxyproline dans l'urine, ainsi qu'une diminution
significative des mesures échographiques dans I'os indiquant une densité osseuse plus faible,
ainsi qu'une pression artérielle diastolique plus basse [ 74 1.
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L'hypermobilité continue de décliner tout au long de I'age adulte, bien qu'a un rythme plus
lent que celui observé dans I'enfance [ 5, 10, 60 ], la probabilité d'étre classé avec une GJH
(BS > 4) diminuant de 5,5% pour chaque année d'augmentation de I'age [ 10 ].

Dans une étude menée auprées de 200 personnes de plus de 70 ans, personne ne s'est avéré
avoir un BS supérieur a 2 [10]. La perte d'hypermobilité avec l'dge a également été
spécifiguement démontrée au sein de la population hypermobile, avec la délimitation de trois
phases distinctes [ 75, 76, 77].

La premiere décennie de la vie, c'est-a-dire la phase «d'hypermobilité», présente une
hypermobilité marquée, avec des entorses et foulures articulaires survenant chez environ 40%
des patients.

La deuxiéme phase de «douleur» survient au cours de la deuxieme décennie de la vie et se
caractérise par une douleur chronique généralisée accompagnée d'une instabilité articulaire
accrue et d'une hypermobilité décroissante.

Enfin, la troisieme phase de «rigidité» est caractérisée par une diminution dramatique de I'HJ
avec une qualité de vie diminuée. Un age limite de 33 ans a été établi, apres quoi la plupart
des patients hypermobiles diagnostiqués n'atteindront pas le seuil de 4 sur le BS [ 76],
remettant en cause sa pertinence dans le diagnostic des patients adultes.

Discussion

Tout test ou méthode clinique utilisé a des fins de diagnostic doit étre un indicateur valide
et précis de la maladie.

Pour GJH, ce serait une méthode qui identifie avec précision JH au niveau des articulations
majeures et mineures des quatre membres et du squelette axial. L'efficacité de ces méthodes
est formellement déterminée par des comparaisons avec la méthode de référence par le biais
de mesures de sensibilité et de spécificité.

Cependant, aucune méthode étalon-or officielle n'existe pour le GJH pour permettre de telles
mesures du BS. Cependant, sa sensibilité et sa spécificité peuvent étre déduites en examinant
sa capacité a identifier ceux dont I'hypermobilité répond a la définition de la GJH.

En ce qui concerne la spécificité, c'est un aspect du test qui permet l'identification de toutes
les personnes atteintes de la maladie. Pour que cela soit cliniquement utile, un résultat négatif
devrait effectivement exclure la présence d'une maladie. Cependant, cet examen a soulevé
des inquiétudes quant a la capacité du BS a le faire. Comme décrit, la sélection des
articulations dans le systéme de notation ne représente pas avec précision la définition de GJH
et, par conséquent, ne peut pas étre utilisée comme un indicateur direct de GJH.
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La valeur du BS ne peut pas non plus étre utilisée comme un indicateur indirect de la GJH, car
plusieurs études n'ont démontré aucune association de la valeur du BS avec I'hypermobilité
présente dans d'autres articulations. Par conséquent, une valeur du BS positive est incapable
d'identifier efficacement toutes les présentations de GJH et les résultats faussement négatifs
deviennent réalisables. Ici, les individus peuvent recevoir un résultat de BS négatif, mais
peuvent encore présenter un JH dans des endroits en dehors du systeme de notation qui
répondent a la définition d'un GJH. La sensibilité du BS n'est donc pas suffisante pour exclure
la GJH chez les individus. Cela concerne également la spécificité.

La spécificité fait référence a la capacité d'identifier efficacement tous ceux qui ne souffrent
pas de la maladie. Cet aspect du BS ne serait cliniquement utile que si un résultat positif
pouvait effectivement confirmer la présence de GJH. Cependant, la sélection des articulations
dans le BS empéche son utilisation comme indicateur positif direct de la GJH, car cette valeur
ne refléte pas I'emplacement, la propagation et le type d'articulations qui ont été affectées
par I'hypermobilité.

Par conségquent, la possibilité de résultats faussement positifs est également possible. Par
exemple, un individu avec une hypermobilité localisée limitée aux membres supérieurs
pourrait potentiellement générer un BS jusqu'a 6 et une classification incorrecte de GJH, mais
cette méme valeur peut également étre atteinte par un individu avec une véritable
présentation de GJH. Par conséquent, le BS ne semble pas étre un outil suffisamment
spécifique pour différencier I'hypermobilité généralisée ou localisée et permettre une
délimitation efficace de la GJH. En effet, la nécessité de différencier les deux est d'importance
clinique, avec une présentation généralisée indiquant la présence d'une laxité ligamentaire
systémique et, par conséquent, une HCTD potentielle. L'incapacité du BS a le faire
efficacement est significative pour son inutilisation en tant qu'outil clinique et diagnostique.

Il'y a un débat répandu dans la littérature sur l'ajustement de la valeur seuil du BS pour
améliorer ces aspects du BS, avec un accent particulier sur la spécificité et la prévention des
surdiagnostics chez ceux issus de populations plus hypermobiles [ 9, 10, 54, 56 ].

En effet, le consensus de plusieurs chercheurs est que la GJH devrait refléter une anomalie
dans le contexte physiologique, et la catégorisation des valeurs de BS devrait donc étre plus
comparable a celle d'une gamme de référence. Par conséquent, il est suggéré que la valeur
seuil soit ajustée pour permettre d'identifier uniquement ceux qui ont une présentation plus
extréme au sein de cette population, c'est-a-dire un score qui est de 2 ET au-dessus de la
moyenne, ou dans les 5% supérieurs, pour chaque age, sexe et catégorie de race [10, 54 , 55].

Cependant, une telle recommandation peut ne pas étre appropriée pour plusieurs

raisons. Premiérement, I'affirmation selon laquelle la GJH est une anomalie physiologique

peut ne pas étre médicalement exacte dans ce contexte.lIci, le terme «anomalie

physiologique» est appliqué de maniere plus appropriée a l'articulation qui dépasse sa ROM

normale. Le terme GJH était alors destiné a décrire la présentation de cette anomalie
' A
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physiologique, c'est-a-dire JH, comme systémique plutét que localisée, ce que cette revue a
démontré peut ne pas étre suffisamment reflété dans la valeur du BS elle-méme, ni facilité
par l'ajustement a son point de coupure .

Deuxiemement, la prévalence plus élevée observée dans certaines populations peut ne pas
constituer des cas de surdiagnostic, mais peut étre une véritable constatation de prévalence
plus élevée. Par exemple,781.Si la valeur seuil est augmentée davantage pour des
populations spécifiques afin d'éviter un ™ surdiagnostic ", les personnes présentant une
véritable GJH peuvent étre empéchées d'un diagnostic précis sans les articulations
hypermobiles supplémentaires nécessaires pour atteindre le seuil élevé. Des préoccupations
éthiques surgissent alors également, s'il apparait gu'un diagnostic est limité pour répondre a
un taux de prévalence spécifique, plutdt que de refléter la présentation physiologique d'une
condition.

Des articulations supplémentaires pourraient étre incluses dans le BS et un nouveau point
de coupure établi pour mieux aider a une identification valide de GJH.

En effet, |'utilisation des systémes de notation existants (Hospital Del Mar ou Rotes — Quérol),
qui sont en fait des extensions du BS, pourrait également étre envisagée [ 6 ]. La validité et la
fiabilité de ces systemes de notation sont difficiles a déterminer car les résultats publiés sur
ces aspects sont rares [ 6,47, 48]. Cependant, comme ces systemes de notation refletent
mieux la définition de GJH, ils peuvent étre plus appropriés pour le diagnostic que le
BS. Fondamentalement, cependant, ils présentent toujours la méme limitation. lls ne
mesurent pas directement la nature systémique de I'HJ d'un individu, et ne comptent que le
nombre d'articulations hypermobiles sélectionnées avec lesquelles un individu se présente.

D'autres suggestions pour ajuster le seuil de BS pourraient étre faites dans le but de mieux
identifier les personnes a risque de séquelles pathologiques. En effet, plusieurs études ont
démontré qu'un BS plus élevé est associé a une plus grande persistance et récidive de la
douleur [ 72, 73]. Bien que cela puisse étre approprié pour la médecine préventive, d'un point
de vue diagnostique, il semble inutile d'utiliser des méthodes prédictives pour catégoriser la
symptomatologie future lorsqu'une simple consultation avec le patient peut directement
confirmer la présence de symptoémes. Par conséquent, augmenter la coupure a cette fin ou
pour l'une quelconque des raisons susmentionnées diminuerait davantage la sensibilité du
BS. Cela augmente le risque de générer de faux négatifs et exclut en outre ceux qui ont une
GJH limite mais une véritable présentation systémique HCTD de recevoir un diagnostic précis.
En effet, il s'agit d'un probleme qui a déja été démontré et récemment mis en évidence dans
une étude de cas de deux patients atteints de la forme classique d'EDS (ceEDS) [ 79 ]. Un
diagnostic officiel de CcEDS n'est maintenant confirmé que par des tests
moléculaires; cependant, des cas sont suspectés et des diagnostics provisoires sont établis sur
la base des caractéristiques cliniques, dont I'un des principaux criteres est I'HGJ avec un BS >
5[8l
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L'étude de cas décrit deux patients, le cas index et sa mere, qui présentaient des
caractéristiques subtiles d'un trouble du tissu conjonctif avec une suspicion de hEDS, mais qui
ne répondaient pas aux criteres de 2017 pour aucune forme de EDS. Les deux patients ont
obtenu un score «négatif» sur le BS, avec des scores de 3 et 4 sur 9,
respectivement; cependant, la cEDS a été suspectée en raison de la présence caractéristique
d'une hyperextensibilité cutanée marquée chez la mére. Des tests moléculaires ultérieurs ont
révélé une mutation d'épissage COL5A1 chez les deux patients confirmant un diagnostic de
CEDS. Il est a noter, cependant, que si le diagnostic, voire la décision de procéder a des tests
génétiques, restait dépendant de la BS, ces patients n'auraient pas recu de diagnostic pour
aucune forme de SED [ 79].

Ceci est particulierement pertinent pour les cas de hEDS, dont la base moléculaire reste a
identifier, et en tant que tel, le risque d'erreur de diagnostic est plus grand. Il est clair que
des recherches supplémentaires sont nécessaires pour mieux comprendre comment JH se
présente dans les différentes formes d'EDS et d'autres HCTD connexes, et la méthode la plus
efficace pour identifier cliniquement ces présentations.

Cette revue narrative a examiné un large éventail d'études dans la littérature, ce qui a permis
une discussion approfondie sur le sujet. Cela a mis en évidence plusieurs lacunes dans certains
aspects de la validité et de la fiabilité du BS, ce qui a des implications sur son utilisation comme
outil de diagnostic. Cependant, les limites de cet examen doivent également étre
reconnues. Etant donné que les études adoptent différentes versions du BS et les
interprétations d'une classification GJH entre elles, cela peut avoir influencé leurs résultats
rapportés. De plus, comme une méta-analyse formelle n'a pas été effectuée, une évaluation
formelle de la méthodologie de I'étude ou une évaluation du risque de biais n'a pas eu lieu. En
tant que tel, cette revue peut avoir été influencée par des études de mauvaise qualité ou
contenant des biais.

Conclusion

Malgré cela, les preuves présentées ici remettent en question la validité du BS en tant
gu'indicateur direct et indirect de la GJH, et conteste son utilisation continue comme outil
de diagnostic.

Des méthodes et des outils d'évaluation alternatifs existent, cependant, avec plus de 300
articulations dans le corps, il est peu probable qu'une seule méthode d'évaluation capture
jamais vraiment toutes les présentations variables de la GJH.

Par conséquent, cela a mis en évidence le besoin désespéré d'un ou de plusieurs marqueurs
diagnostiques cliniquement significatifs pour les troubles d'hypermobilité qui rendraient ces
méthodes d'évaluation superflues.
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En attendant qu'un tel moment vienne, I'utilisation du BS comme outil de diagnostic doit étre
utilisée avec prudence. En effet, cette revue a démontré qu'un changement dans la pensée
clinique est nécessaire. En particulier, l'utilisation actuelle d'un BS négatif pour exclure la
présence de GJH est une pratique qui doit étre abandonnée.

Finalement, cela n'est pas seulement inexact du point de vue diagnostique, mais pourrait
également priver un patient de son droit fondamental a un diagnostic correct et, partant, de
I'accés a un soutien approprié.

Au lieu de cela, le BS devrait étre utilisé comme prévu, c'est-a-dire comme méthode de
dépistage initial, aprés quoi d'autres articulations notables, par exemple, I'épaule, les
hanches, les chevilles et les doigts restants, pourraient étre examinées jusqu'a ce que le
clinicien soit convaincu qu'aucune preuve de JH systémique n'existe de maniére concluante,
ni aucune caractéristique syndromique associée, avant d'exclure les HCTD comme
diagnostic.

Il faut maintenant mettre davantage |'accent sur le jugement du clinicien pour identifier ou
exclure I'HGJ selon sa définition : la présence de I'HJ au niveau des articulations majeures et
mineures des quatre membres et du squelette axial.
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