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Cet écrit relate une étude relative a la prise en charge des adolescents atteints de SEDh ou de HSD et
une évaluation des bénéfices qui peuvent en étre retirés.

Comme l'indiquent les auteurs, les améliorations apres traitement de réadaptation multidisciplinaire
sont multiples et significatives et des améliorations du fonctionnement physique, de la nocivité
percue et de l'intensité de la douleur se sont également produites aprés le traitement. Les résultats
sont prometteurs et , comme le précisent les auteurs, n’ont pas été obtenus dans le cadre d’une
étude avec conception randomisée, mais cela mériterait d’étre reproduit

Pour autant, ces éléments confirment ce que nous avons pu constater dans le cadre de diverses
prises en charge des adolescents et laisse entrevoir un réel espoir pour les jeunes patients SED.

Cela pourra également servir a vos soignants afin de mieux entrevoir quelles possibilités de soins
s’ouvrent a leurs jeunes patients.
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Abstrait

L'hypermobilité articulaire géneéralisée (GJH) est une affection non symptomatique
caractérisée par une amplitude de mouvement accrue dans plusieurs articulations en raison
d'une laxité accrue du tissu conjonctif (1 ). Des études antérieures suggerent une relation
pertinente entre la douleur musculo-squelettique chronique (CMP) et la GJH, car la GJH
est un facteur de risque de CMP (2, 3). Dans le cas ou la GJH se produit avec une ou
plusieurs manifestations musculo-squelettiques, telles qu'une douleur chronique, un
traumatisme, une proprioception perturbée et une instabilité articulaire, elle est appelée
trouble du spectre d'hypermobilité généralisée (G-HSD) (4 ). Des caractéristiques
similaires ont été rapportées chez les enfants et adolescents atteints du syndrome d'Ehlers-
Danlos hypermobile (hEDS) ( 5).

Il a été suggéré que G-HSD et hEDS sont cliniguement indiscernables (4 ,5), les deux
dépourvus de profil génétique spécifique et sont donc étiquetés comme G-HSD / hEDS.

Par rapport aux pairs en bonne santé, les personnes atteintes de G-HSD / hEDS
préesentent une presence plus élevée de plaintes physiques, telles que des douleurs liées
a l'activité (6), une diminution de la force musculaire (7), une altération de la
proprioception (8 ), un équilibre réduit ( 9 ), plusieurs -dysfonctionnement systémique (tel
que peau hyper-élastique, intolérance orthostatique, problemes gastro-intestinaux et
dysfonctionnement des organes) ( 10 ) et handicap important ( 11 ).

En outre, les personnes atteintes de G-HSD / hEDS ont également démontré une incidence
accrue de plaintes psychosociales, telles que la peur liée a la douleur ( 12 ) et les symptémes
psychiatriques, y compris les troubles anxieux, les troubles paniques et la dépression ( 13)
par rapport a des pairs en bonne santé.

Le traitement de réadaptation multidisciplinaire (TRM) dans la CMP peut étre efficace pour
réduire l'invalidité et a été recommandé chez les adolescents atteints de G-HSD / hEDS
(14, 15). Récemment, un protocole de traitement de la TRM pour les adolescents atteints
de CMP, y compris un programme pour les adolescents atteints de G-HSD / hEDS, a été
publié (16).Les adolescents atteints de G-HSD / hEDS ont recu des séances
d'entrainement physique et des séances d'exposition in vivo (EXP). Les résultats ont montré
une diminution cliniguement pertinente et statistiguement significative de l'incapacité
fonctionnelle chez les adolescents atteints de CMP apres TRM ( 17). Cependant, sur la base
de ces résultats, aucune conclusion n'a pu étre tirée sur des améliorations potentielles
spécifiguement pour le sous-groupe d'adolescents atteints de G-HSD / hEDS. Cependant,
le protocole de traitement et de mesure a été mis en ceuvre dans les soins habituels, ce qui a
conduit & un nombre plus élevé d'adolescents atteints de G-HSD / hEDS.

Cette étude a 2 objectifs principaux:

- premiérement, déterminer si les adolescents atteints de G-HSD / hEDS ont montre
des changements dans le niveau de handicap (domaine de participation) aprés avoir
suivi une TRM.

- Deuxiémement, pour étudier si des améliorations ont été trouvées dans le
fonctionnement physique, la nocivité percue et l'intensité de la douleur chez les
adolescents atteints de G-HSD / hEDS apres la fin de la TRM.
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METHODES

Les participants

Dans cette conception pré-post-test, 14 adolescents atteints de G-HSD / hEDS ont terminé
la TRM. Les criteres d'inclusion étaient: (i) I'indication de la TRM ambulatoire, (ii ) une
incapacité importante et la peur du mouvement selon l'avis d'expert du médecin de
réadaptation, (iii) I'dage de 12 a 21 ans au début du traitement, (iv) ) troubles musculo-
squelettiques chroniques (> 3 mois) et ( v ) hypermobilité articulaire avec un score Beighton
(BS) > 6 (age des participants 12-17 ans) ou un BS > 5 (age des participants 18-21 ans)
(5, 18). Les critéres d'exclusion étaient d'éventuels troubles psychiatriques pour lesquels
un traitement psychiatriqgue est indiqué et une maladie médicale (orthopédique,
rhumatismale ou neurologique) pouvant expliquer la gravité des douleurs.

Pour décrire la population au départ, des données sur les variables sociodémographiques
(age, sexe, niveau d'éducation, durée de la douleur et absence scolaire due a la douleur au
cours de la derniere année) ont été collectées. De plus, la taille et le poids ont été mesurés
sans vétements épais ni chaussures. L'indice de masse corporelle a été calculé en divisant
le poids en kg par le carré de lataille en m. L'hypermobilité articulaire a été mesurée par un
médecin avec un protocole standardise utilisant le BS. La fiabilité inter-juges du BS semble
acceptable pour étre utilisée en pratique clinique ( 18). Le fonctionnement psychosocial a
été évalué a l'aide de questionnaires concernant la peur de la douleur (rapport Fear of Pain
Questionnaire-Child; FOPQ-C), la catastrophisation de la douleur (Pain Catastrophizing
Scale for Children; PCS-C) et les symptdmes dépressifs (Children's Depression Inventory;
CDI). Le FOPQ-C, le PCS-C et le CDI ont démontré une bonne validité et fiabilité chez les
enfants et les adolescents ( 19 - 21).

Procédure

Les participants a cette étude ont été inclus de 2 manieres différentes. Tout d'abord, les
adolescents ont participé a I'essai 2B Active ( 16 ). Le but de cette étude était d'évaluer si la
TRM, y compris I'EXP, réduit l'incapacité fonctionnelle chez les adolescents atteints de
CMP par rapport aux soins habituels. Si les adolescents atteints de CMP avaient une
indication de TRM, ils étaient invités a participer a I'étude et recevaient des informations
sur les patients. Les adolescents de moins de 18 ans avaient besoin de I'approbation écrite
de leurs parents et / ou tuteurs. Le MRT pour les adolescents atteints de G-HSD / hEDS
consistait en un programme combiné de séances d'entrainement physique et de séances
d'EXP. Une description détaillée de la procédure du proces se trouve ailleurs ( 16). Trois
adolescents sur 9 atteints de G-HSD / hEDS ont été affectés a la TRM des séances
d'entrainement physique combinées et des séances d'EXP et, de cette maniere, ils ont
également participé a I'étude en cours Deuxiéemement, aprés I'achévement de l'essai 2B
Active en 2017 ( 17), le protocole de traitement et de mesure selon 2B Active a été mis en
ceuvre dans les soins habituels des adolescents atteints de G-HSD / hEDS a Adelante /
Maastricht University Medical Center +. Au cours de la période d'avril 2017 a ao(t 2019,
11 adolescents supplémentaires atteints de G-HSD / hEDS ont recu une TRM selon le
protocole utilisé dans l'essai 2B Active. Les mesures faisaient partie des soins
réguliers. Pour demander aux adolescents et a leurs parents et / ou tuteurs la permission
d'utiliser les résultats des évaluations a des fins de recherche, ils ont recu une lettre
d'information et on leur a demandé de donner leur consentement éclaire. Les adolescents de
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moins de 16 ans avaient besoin de I'approbation écrite de leurs parents et / ou tuteurs. Une
fois le consentement éclairé donné, les mesures ont €té recueillies de maniere anonyme.

Tous les adolescents ont participé a un pré-traitement et a une évaluation post-
traitement. Les évaluations des 3 adolescents de I'essai 2B Active ont été réalisées par un
physiothérapeute indépendant. Les évaluations des 11 adolescents supplémentaires ont été
effectuées par leur physiotherapeute traitant. Enfin, les deux ensembles de données ont été
combines.

Traitement multi-rééducation

Au cours de I'étude, le médecin en médecine de réadaptation a évalué les antécédents
médicaux complets et les plaintes, les incapacités et les médicaments actuels liés au PGPC.

Ensuite, le médecin en médecine de réadaptation a décidé si les adolescents étaient éligibles
a la TRM et a surveillé le processus de traitement.

Le TRM (total de 15 semaines) a commencé par une séance d'accueil et d'éducation la
premiére semaine, dispensée par un psychologue et physiothérapeute qualifié.

Par la suite, les patients ont suivi un programme d'entrainement physique de 8 semaines (2
h 2 x / semaine) dirigé par un physiothérapeute et un physiothérapeute adjoint.

Par la suite, les adolescents ont recu 6 séances supplémentaires (1 x / semaine) de thérapie
EXP dispensées par un psychologue et physiothérapeute qualifié.

Le Tableau I fournit un résumé du contenu du TRM.

Parallelement au traitement par TRM, 3 rencontres de parents (en groupe ou
individuellement) ont été proposées pour aider les parents a aider leurs enfants souffrant de
douleur a apprendre a faire face a la douleur ( 22). Il était prévu que les deux parents
assistent aux séances. Des réunions individuelles de parents ont été organisées lorsqu'il y
avait moins de 3 couples de parents disponibles pour le groupe de parents.

Le module d'entrainement physique s'est concentré sur l'amélioration des parameétres
physiques, tels que la capacité aérobie, la force musculaire, la stabilité du tronc et la
proprioception, pour compenser les impacts physiques de la GJH.

Le module EXP a utilisé les principes du conditionnement classique et des techniques
cognitivo-comportementales pour restaurer le modele normal de fonctionnement quotidien
en réduisant la peur et la pensée catastrophique liées a la douleur, en exposant les
adolescents a des activites et des mouvements de la vie quotidienne provoquant la peur
(23). Une description détaillée du MRT se trouve ailleurs ( 16 ).
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Tableau |

Description du traitement de rééducation multidisciplinaire

MRT pour les adolescents atteints de G-HSD / hEDS

Nombre de Total de 15 semaines; 40 h; Séances d'une heure.

séances Psychologue, physiothérapeute, assistant physiothérapeute

Thérapeutes Semaine 1/ Session 1 : admission; analyse cognitive des plaintes de douleur et de ses
Apercu du conséquences et identification des mouvements / activités menagants a l'aide de la série
traitement de photographies des activités quotidiennes des jeunes (PHODA-jeunesse).

Semaine 1/ Session 2 : Education; expliquer la justification du traitement et compléter un
modeéle personnel d'évitement de la peur.

Semaine 2-9 / Session 3-34 : entrainement physique (combinaison d'hydrothérapie et de
fitness) axé sur la capacité aérobie, la force musculaire, la stabilité du tronc et la
proprioception. Les adolescents ont également regu des exercices a domicile.

Semaine 10-15 / Session 35-40 : Exposition avec expériences comportementales, activités

et mouvements provoquant la peur, généralisation et prévention des rechutes.

MRT: Traitement de réadaptation multidisciplinaire; G-HSD: Trouble généralisé du spectre
d'hypermobilité; hEDS: syndrome d'Ehlers-Danlos hypermobile.

Mesure de résultat primaire
Le principal résultat était I'inventaire des incapacités fonctionnelles (IDE).

L'IDE est un instrument de mesure d'auto-évaluation pour les adolescents, qui est utilisé
pour mesurer la difficulté percue a effectuer des activités a I'école, a la maison et dans les
interactions récréatives ou sociales.

L'instrument se compose de 15 éléments évalués sur une échelle de 5 points (0 = «pas de
probléme» et 4 = «<impossible»). Le score total de I'DE varie de 0 a 60, un score plus élevée
démontrant une plus grande incapacité. Les scores allant de 0 a 12 sont classés comme
incapacité nulle ou minime, 13 & 29 comme incapacité modérée et les scores> 30 reflétent
une incapacité grave ( 24 ).

La FDI est un instrument fiable et valide pour évaluer l'incapacité liée a la douleur chez les
adolescents ( 25).
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Mesures des résultats secondaires

Fonctionnement physique

Le niveau de fonctionnement physique a été déterminé en mesurant les performances
motrices, la force musculaire, I'endurance de la force musculaire et le niveau d'activité
physique. Pour mesurer les performances du moteur, le saut a une jambe pour la distance
(SLHD) a été utilisé. Les adolescents ont été invités a sauter le plus loin possible sur une
seule jambe, sans perdre I'équilibre. La distance a été mesurée en centimetres entre l'orteil
a la poussée et le talon a I'endroit ou les adolescents ont atterri. Aprés une tentative
d'entrainement, la plus grande mesure de distance de 3 sauts valides avec les deux cotés a
été utilisée pour une analyse plus approfondie. Le SLHD a démontré une fiabilité intra-sujet
élevee (126 ).

Pour mesurer la force musculaire isocinétique des extenseurs et fléchisseurs du genou, le
dynamomeétre Biodex System 3 Pro (Biodex Medical Systems, Shirley, NY, USA) a été
utilisé. L'adolescent a été invité a prendre place en position assise droite et la jambe testée
a été stabilisée avec une sangle de fixation. Le bras de levier était attaché a la jambe
inférieure de I'adolescent par un brassard rembourré & 2 cm a proximité de la malléole
médiale, et I'axe de mouvement du dynamometre était aligné avec I'axe de mouvement de
flexion / extension du genou. Apreés une tentative d'essai, 5 duplications de la flexion et de
I'extension concentriques volontaires maximales du genou ont été mesurées a la vitesse
angulaire de 60 ° / s. Le couple maximal (PT; Nm) a été évalué et représente la force
musculaire la plus élevée, similaire a un effort maximal de répétition en isotonique, et
représente la capacité de force maximale du muscle.

La méme configuration que ci-dessus (force musculaire isocinétique, dynamometre Biodex
System 3 Pro) a été utilisee pour mesurer I'endurance de la force musculaire
isocinétique. Apres une tentative d'essai, I'adolescent a di effectuer 30 répétitions de flexion
et d'extension concentriques maximales du genou, avec une vitesse angulaire de 240 ° /
s. Le test a été réalisé 60 s apres le test isocinétique a 60 °/ s. Le travail total (J) est le travail
produit tout au long du test et représente la capacité du muscle. Le dynamométre
isocinétique Biodex s'est avére étre une mesure fiable et valide ( 27).

Le niveau d'activité physique (PAL) au cours de la vie quotidienne a été mesuré a l'aide
d'un accélérometre tri-axial (AX3; Axivity, Newcastle, UK) fixé a la taille a I'aide de platre
(Tegaderm Film; 10 x 12 cm). Les adolescents ont été invités a retirer I'accélérometre lors
d'activités potentiellement nocives pour I'appareil, telles que les sports de contact ou la
natation. En outre, tous les adolescents ont été invités a tenir un journal des interruptions de
données, telles que la suppression de l'appareil et la raison de cette opération. De plus,
I'neure du réveil et le sommeil ont été notés. Pour étre incluse comme mesure valide, un
minimum de 3 jours de semaine avec au moins 10 h d'enregistrement et un jour de week-
end avec au moins 8 h d'enregistrement devaient étre disponibles pendant la période de
surveillance de 7 jours ( 28). Le traitement des données brutes a été effectué a l'aide de
Matlab (The Math Works Inc., Natick, MA, USA). Un algorithme, basé sur la méthode qui
a été utilisée pour I'Actiwatch 7 (Philips, Pays-Bas), a été concu pour obtenir des comptes
d'activité a partir des données brutes, résultant en un signal d'accélération résultant. Ce
signal a éete redresse et filtré a lI'aide d'un filtre passe-haut a 3 Hz et d'un filtre passe-bas a
10 Hz. L'échantillon enregistre le plus élevé par seconde a été selectionné et additionné par

Association SED1+ Mai 2021 Page 6 sur 20


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC8008726/#cit0026
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC8008726/#cit0027
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC8008726/#cit0028

minute (coups / min). La disponibilité quotidienne était définie comme la période entre le
lever et le coucher (en min).

PAL a été exprimé en 3 quantités:

« Activité totale (TA) pendant la disponibilité, déterminée par la somme totale des
décomptes pendant la disponibilité.

» Niveau d'activité moyen (MA) pendant 24 h, qui se réfere au nombre moyen de
coups par minute et par jour. Le temps de sommeil est inclus dans le score total.

o Niveau d'activité de pointe (PA), calculé comme le nombre le plus éleve de
comptages réalisés en 1 min par péeriode de réveil diurne.

Les mesures TA et PA ont été calculées comme un total et séparément pour la semaine et
les jours de fin de semaine.

Nocuité percue (PHODA-jeunesse)

La série de photographies d'activités quotidiennes pour les jeunes (PHODA-jeunes) a évalué
la nocivite percue. Il s'agit de 51 photographies spécifiques a I'age qui ont di étre notées sur
une échelle de 0 a 10 (0 = «pas du tout nocif» et 10 = «extrémement nocif»). Le PHODA.-
jeunesse comprend 3 sous-echelles: les activités de la vie quotidienne et domestique
(PHODA-ADL; 13 items), les activités physiques intensives (PHODA-PA,; 27 items) et les
activités sociales (PHODA-SA; 11 items). Le score total a été calculé en additionnant tous
les éléments (intervalle de 0 a 510) et les scores de sous-échelle ont été calculés en
additionnant les scores de tous les élements de cette sous-échelle. Des scores plus élevés
indiquent des niveaux plus élevés de nocivité percue. Il a été démontré que PHODA-young
est valide et fiable chez les adolescents atteints de CMP ( 29).

Intensité de la douleur (EVA)

L'échelle visuelle analogique (EVA) consistait en une ligne pré-mesurée (100 mm) qui
s'étend sur un continuum allant de «pas de douleur» a «la pire douleur imaginable». Les
adolescents ont été invités a noter 3 échelles EVA: (i) la douleur actuelle, ( ii ) la douleur
la plus grave / la plus intense ressentie la semaine derniere et (iii ) la douleur la moins
ressentie la semaine derniére. La moyenne de ces 3 scores EVA a été calculée et utilisee
pour exprimer l'intensité de la douleur dans les analyses. L'EVA a démontré une bonne
fiabilité et validité dans la mesure de I'intensité de la douleur chez les enfants de plus de 8
ans (30).

Analyses statistiques

L'analyse des donneées a été réalisée a l'aide du logiciel IBM Statistical Package for the
Social Sciences (SPSS), version 25.0 (IBM Corp, Armonk, NY, USA). En raison de la
petite taille de I'échantillon, la normalité des variables ne peut étre supposée et par
conséquent des tests non paramétriques ont été utilisés ( 31 ). Les données descriptives des
variables sociodémographiques, des mesures anthropométriques et de I'hypermobilité ont
été présentées sous forme d'intervalle médian et interquartile (IQR). Les changements
interindividuels statistiquement significatifs pour I'incapacité fonctionnelle, la performance
physique, la nocivité percue et I'intensité de la douleur ont été évalués a l'aide du test du
rang signé de Wilcoxon. Les statistiques de test ont été présentées par le z correspondant ,
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la valeur de signification ( p ) et une taille d'effet ( r). Les tailles d'effet ont été calculées en
divisant le score z par la racine du nombre d'observations. La taille de I'effet r a été décrite
indiquant de petits effets de r> 0,1 ar> 0,3, des effets moyens de » > 0,3 ar > 0,5 et des
effets importants de » > 0,5. Les valeurs p inférieures a 0,05 ont été considérées comme
statistiquement significatives.

RESULTATS

Analyse descriptive

Quatorze adolescents de race blanche (13 femmes, 1 homme) ont participé a cette étude
avec un age médian de 17,5 ans (IQR 16,0-20,3). Le BS médian était de 6 (IQR 6-7).

Au départ, le niveau médian du FOPQ-C était de 50 (IQR 34-61), ce qui représente presque
un niveau élevé de peur liée a la douleur selon la norme (score >51) ( 19).

Le niveau médian du PCSC-C était de 26 (IQR 17-34), ce qui signifie des niveaux élevés
de pensees catastrophiques sur la douleur selon la norme (élevé >26) ( 32).

Pour les symptomes dépressifs, le niveau médian de I'lCD était de 19,0 (IQR 13-22), ce qui
indique que les adolescents étaient a risque de dépression (seuil > 16) ( 21 ).

Les mesures sociodémographiques et anthropométriques de base ont été présentées dans le
Tableau 11.

Un adolescent n'a pas complété a la fois les mesures PHODA et I'IDE post-
traitement. Quatre adolescents n'ont pas terminé les mesures PAL en raison de réactions
allergiques au platre ( n = 2) et ne voulaient pas porter I'accélérometre ( n = 2) et I'un d'eux
n'a pas non plus terminé le PHODA post-traitement. Un 6 ¢ adolescent ne répondait pas aux
criteres d'un enregistrement PAL post-traitement valide; au lieu de cela, un minimum de 3
jours de semaine avec au moins 10 h d'enregistrement, un seul jour de semaine valide a été
mesure.
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Tableau I

Caractéristiques sociodémographiques et cliniques de base de I'échantillon de I'étude (n =

14)
Caractéristiques

Age, années, médiane (IQR)

17,5 (16,0-20,3)

Femmes / hommes, n

13/1

Hypermobilité (BS), médiane (IQR)

6,0 (6,04 7,0)

Poids, kg, médian (IQR)

70,7 (53,8-78,0)

Hauteur, m, médiane (IQR)

1,68 (1,65-1,76)

IMC, kg / m 2, médiane (IQR)

23,8 (18,6-27,3)

Niveau d'éducation, n

Education secondaire 7
Education tertiaire 7
Durée de la douleur, n
3-6 mois 1
6-12 mois 2
1-5ans 9
>5ans 2
Absence d'école, n
0-14 jours 7
15-30 jours 2
1 a 3 mois 3
4-6 mois 1
7 a 12 mois 1

FOPQ-C, médiane (IQR)

49,5 (34,0-61,0)

PCS-C, médiane (IQR)

25,5 (17,3-34,0)

CDI ?, médiane (IQR)

19,0 (12,5-22,0)

an =13. / IQR: intervalle interquartile; BS: score Beighton; IMC: indice de masse corporelle; FOPQ-C: Questionnaire sur la
peur de la douleur - Rapport de I'enfant; PSC-C: échelle de désastre de la douleur chez les enfants; CDI: Inventaire de la

dépression chez les enfants.
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Résultats du traitement de rééducation multidisciplinaire

Par rapport au niveau d'incapacité avant traitement (médiane 24), les adolescents atteints de
G-HSD / hEDS ont montré des améliorations significatives apres le traitement (médiane
8,0),z= 3,18, p<0,01, r = —0,61. Les scores individuels de I''DE sont présentés dans la

Fig. 1.

Individual FDI score (pre-post treatment)
50

45
40
35

30
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=0\
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Ouvrir dans une fenétre séparée
Fig. 1

Réduction des scores individuels de I'inventaire des incapacités fonctionnelles (FDI) des
adolescents atteints de trouble du spectre d’hypermobilité généralisée / syndrome d'Ehlers-Danlos
hypermobile (G-HSD / hEDS) ( n = 13).
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Concernant les critéeres de jugement secondaires, des améliorations significatives ont été
observées dans les performances motrices post-traitement ( z=-3,30, p < 0,01, r = -0,62),
la force musculaire d'extension du genou ( z = -3,30, p <0,01, r = -0,62), force musculaire
en flexion du genou (z= 3,30, p<0,01, r = —0,62), endurance de force musculaire en
extension du genou (z= —2,35, p <0,05, r = —0,42) et endurance en force musculaire en
flexion du genou (z = - - 2,35, p <0,05, r=—0,42) par rapport au prétraitement.

Les analyses de la jambe non préférée n'ont pas été présentées, mais les résultats étaient
comparables aux résultats, tels que présentés, de la jambe préférée.

Aucune différence statistique n'a été trouvée dans toutes les conditions PAL post-traitement
par rapport aux conditions PAL pré-traitement. En ce qui concerne la nocivité percue, des
améliorations significatives aprés traitement ont été trouvées dans le score total (z=
-3,06,p<0,01,r= -0,61) et toutes les sous-échelles (PHODA-ADL:z=
—2,67,p <0,01, r = - 0,52; PHODA-PA: z= —3,06, p <0,01, r= —0,61; PHODA-SA: z =
2,80, p<0,01, r = —0,54). De plus, des améliorations significatives apreés le traitement de
I'intensité de la douleur autodéclarée ont été observées (z= —2,79, p <0,01, r= —0,51)

(Tableau 111).

Tableau Il

Résultats des critéres de jugement principaux et secondaires pour tous les points temporels
des mesures

Médiane de Statistiques de test
prétraitement Différence entre la médiane aprés 7 p R
MRT (n = 14) (intervalle) et avant le traitement (intervalle)
Handicap
fonctionnel
IDE 24,0 (16,5 a 34,3) -16,0 (-26,0 a2 -5,0) ® -3,18 | 0,001 | -0,61
Fonctionnement
physique
Préf. SLHD 99,5(93,0a132,3) 20,0 (11,82 30,0) -3,30 | 0,001 | -0,62
SLHD non-préf 111,0(92,8 a 129,0) 17,0(7,5a 25,3) -3,30 | 0,001 | -0,62
Préf ext PT / BW 104,8 (55,0 a 153,8) 67,3 (46,5 a 85,3) -3,30 | 0,001 | -0,62
PT/ BW ext non- 94,9 (73,3 a130,5) 44,3 (22,02 78,9) -3,30 | 0,001 | -0,62
préf
Préf. Flex PT/BW | 77,1 (35,7 2 90,2) 36,9 (23,4a52,7) -3,30 | 0,001 | -0,62
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Médiane de Statistiques de test
prétraitement Différence entre la médiane aprés 7 p R
MRT (n = 14) (intervalle) et avant le traitement (intervalle)
PT/ BW flex non- 69,7 (61,4 a 87,0) 26,1(22,1a38,2) -3,23 | 0,001 | -0,61
préf
Préf ext TW 531,7 (326,2 a2 928,4) 567,7 (241,9 a 859,5) -2,35| 0,019 | -0,42
TW ext non-pref 689,3 (282,3 a 1286,9) 646,8 (423,32 910,2) -2,42 | 0,016 | -0,43
Préférence TW flex | 730,1 (340,2 a 1201,9) 418,9 (185,32 667,3) -2,35| 0,019 | -0,42
TW flex non-préf 682,4 (310,92 1213,9) 423,2 (297,32 763,1) -2,48 | 0,013 | -0,45
Activité totale (AT) | 1,4x105(1,2x 105 a -0,9x104 (-3,9x105a 3,6 x105) ¢ | -0,18 | 0,859 | -0,04
1,8 x 105)
Activité moyenne 98,1 (81,43 124,5)° -6,9(-27,1a25,0) ¢ -0,18 | 0,859 | -0,04
(MA)
Activité de pointe 1241,8 (905,0 a 65,1 (-157,4 a 338,5) © -0,65 | 0,515 | -0,15
(PA) 1573,1) ®
Nocuité pergue
PHODA ADL 16,0 (4,92 39,0) ® -13,0(-35,03-2,6) ¢ -2,67 | 0,008 | -0,52
PHODA PA 147,0(75,5a 191,5) @ -116,0 (-154,3 3 -43,7) ¢ -3,06 | 0,002 | -0,61
PHODA SA 35,0(9,0a45,5)? -21,8(-35,93-2,8) ¢ -2,80 | 0,005 | -0,54
Total PHODA 189,0(100,0 a 273,3) @ -151,0(-229,3 3 -47,7) ¢ -3,06 | 0,002 | -0,61
Intensité de la
douleur
VAS 41,3 (31,6 a58,2) -26,0 (-45,6 a -5,4) -2,79 | 0,005 | -0,51
an=13.
bn=10.
cn=09.
dn=12.

Les valeurs significatives sont indiquées en gras.

pref: jambe préférée; non-pref: jambe non préférée; ext: extension; flex: flexion; FDI: inventaire des
incapacités fonctionnelles; SLHD: saut a une jambe pour la distance; PT / BW: couple maximal normalisé
pour le poids corporel; TW: travail total; PHODA: la série de photographies des activités

quotidiennes; PHODA ADL.: sous-score des activités de la vie quotidienne; PHODA MRT: traitement de
rééducation multidisciplinaire; PA: sous-score des activités physiques; PHODA SA: sous-score des
activités sociales; VAS: échelle visuelle analogique.
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DISCUSSION

Cette étude a démontré que les adolescents atteints de G-HSD / hEDS présentent des
ameéliorations significatives de I'incapacité fonctionnelle aprés la TRM.

Ces améliorations étaient représentées par une taille d'effet importante ( r > 0,5). Selon la
norme de la FDI, le niveau de prétraitement de 24 points sur 60 est classé comme handicap
modéré (score 13-29), tandis que le niveau médian post-traitement de 8 points sur 60
représente un handicap nul / minime (score 0 -12) ( 24).

Ainsi, apres la TRM, les adolescents atteints de G-HSD / hEDS ont pu fonctionner assez
bien. La diminution de I'incapacité fonctionnelle (16 points) peut étre considérée comme un
changement cliniquement pertinent (réduction de I'IDE > 7,8 points) ( 33 ).

En outre, la MRT a montré des ameéliorations de I'intensité de la douleur. La réduction
de la douleur (63%) est remarquable, car la TRM axée sur la réduction du niveau
d'incapacité et la réduction de la douleur n'était pas I'objectif principal.

Cette découverte pourrait étre attribuée a des améliorations de la proprioception et du
déconditionnement apres avoir terminé les séances d'entrainement physique ( 8). Les
résultats ont montré une réduction de 63% de I'intensité de la douleur, ce qui est
considéré comme une amelioration cliniquement significative de l'intensité moyenne de la
douleur (34).

En outre, la TRM a montré des ameéliorations apres le traitement dans la plupart des sous-
categories du fonctionnement physique, telles que la force musculaire, I'endurance de la
force musculaire et la performance motrice qui est déeterminée par la coordination,
I'équilibre et la stabilité des articulations.

On suppose que ces améliorations des parameétres physiques sont importantes pour
compenser les impacts physiques de la GJH.

Contrairement aux améliorations du niveau de fonctionnement, le niveau d'activité
physique dans la vie quotidienne reste similaire. Une explication possible de ce résultat
pourrait étre que les adolescents atteints de G-HSD / hEDS percoivent leurs activités
quotidiennes comme améliorées, ce qui se traduit par une diminution de la difficulté percue
a effectuer des activités a I'école, a la maison et dans les interactions récréatives ou
sociales. Cependant, les mesures objectives présentées sous forme de dénombrements
totaux n'ont pas confirmé ces croyances. Enfin, la TRM a montré des améliorations de la
peur liée a la douleur, mesurée en tant que nocivité percue. Cette réduction peut étre due au
fait que la douleur et la peur partagent certains réseaux cérébraux communs et, par
consequent, une diminution de l'intensité de la douleur peut également entrainer une
diminution de la peur liée a la douleur (35). La diminution de la peur liée a la douleur
pourrait également étre expliquée par la clarification de la condition et I'exposition des
adolescents a des activités et des mouvements de la vie quotidienne qui provoquent la peur.

Il semble remarquable qu'en dépit de la petite taille de I'échantillon de cette étude, des
ameéliorations significatives ont été constatées dans la plupart des variables de résultat
avec des effets moyens a grands. Des études antérieures chez des enfants et des adultes
atteints de G-HSD / hEDS qui ont recu un entrainement physique uniquement, ont montré
des résultats comparables en ce qui concerne les améliorations de I'intensité de la douleur
(36, 37). De plus, une étude ECR a montré qu'un programme d'exercice prescrit par un
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physiothérapeute pour les enfants atteints de G-HSD / hEDS et de genoux hypermobiles
entrainait une amélioration de la force musculaire du genou, une réduction de la douleur et
des facteurs psychosociaux ( 38).

Cependant, notre population avait un handicap considérable et la peur du mouvement, et
par conséquent, la TRM était indiquée. En outre, les resultats actuels concernant l'intensité
de la douleur et le fonctionnement physique étaient également en ligne avec les résultats
d'enfants &4gés de 5 a 16 ans atteints de G-HSD / hEDS recevant une intervention
multidisciplinaire avec physiothérapie et ergothérapie ( 39 ).

Cependant, aucune attention particuliere aux symptoémes psychologiques, tels que I'anxiété,
n'a été menée, le principal critere de jugement était la douleur rapportée par I'enfant et
aucune orientation parentale spécifique ne faisait partie de I'intervention. Une autre étude
avec une thérapie combinée physique et cognitivo-comportementale a montré des résultats
comparables concernant I'amélioration de la performance des activités de la vie quotidienne,
I'augmentation de la force musculaire et de I'endurance et la réduction de la kinésiophobie
(40). Cependant, les participants a I'étude de Bathen et al. ( 40 ) étaient exclusivement des
femmes adultes, ont été hospitalisées pendant 2,5 semaines dans le cadre du traitement, et
I'approche cognitivo-comportementale visait a sensibiliser a la pensée et aux schémas de la
vie.

A notre connaissance, notre étude est la premiére étude interventionnelle axée sur le
traitement ambulatoire de rééducation des adolescents atteints de G-HSD / hEDS pour
étudier les résultats de la TRM, contenant une combinaison de séances d'entrainement
physique et de seances d'EXP, sur le niveau de handicap, le fonctionnement physique , la
peur et I'intensité de la douleur liées a la douleur.

Cette étude présente certaines limites, qui doivent étre prises en compte.

La premiere limitation est la conception du post-test pré-test avec I'absence d'un groupe
témoin. Dans l'ensemble, cela limite notre capacité a déduire la causalité de toute
amélioration observée a la participation a la TRM. Des facteurs non spécifiques, tels que
I'espérance, ne peuvent pas non plus étre contrdlés dans une conception d'étude a un seul
groupe et peuvent jouer un rdle important dans les résultats bénéfiques trouvés dans cette
étude.

Une deuxieme limite est la petite taille de I'échantillon dans cette étude. Bien que nous
voulions effectuer une analyse en sous-groupe, I'effet du traitement dans un sous-groupe
d'adolescents atteints de G-HSD / hEDS dans I'essai 2B Active, le nombre de patients
nécessaires n'a pas été atteint. Dans la présente étude, nous sommes en mesure de présenter
des informations sur les progres des adolescents atteints de G-HSD / hEDS aprés la TRM.

Une troisiéme limitation est I'évaluation pré-post traitement par le kinésithérapeute traitant
pendant les soins habituels, qui pourrait étre sujette a des biais. Pour limiter le biais, un
protocole de mesure a été utilise avec des étapes prescrites pour garantir la méme procédure
et I'ordre des mesures, qui ont été utilisés dans I'essai 2B Active.

La quatrieme limite est le nombre relativement important d'analyses effectuées. Par
conséquent, il existe un risque élevé d'erreur de type I. Cependant, 16 des 19 analyses ont
été considérées comme significativement différentes, et méme abaisser a conduit toujours
a des résultats principalement significatifs. La quatrieme limite est le nombre relativement
important d'analyses effectuées. Par conséquent, il existe un risque élevé d'erreur de type
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I. Cependant, 16 des 19 analyses ont été considerées comme significativement différentes,
et méme abaisser a conduit toujours a des résultats principalement significatifs. La
quatrieme limite est le nombre relativement important d'analyses effectuées. Par
conséquent, il existe un risque élevé d'erreur de type I. Cependant, 16 des 19 analyses ont
été considérées comme significativement différentes, et méme abaisser a conduit toujours
a des résultats principalement significatifs.

Les résultats de cette étude sont prometteurs et pourraient avoir des implications
cliniques. De nombreux auteurs proposent la TRM pour les adolescents atteints de G-HSD
/ hEDS (14,15, 39, 40). Compte tenu du caractére multidimensionnel et de la diversite
des symptdomes et des conditions, I'étude actuelle suggére qu'une approche
multidisciplinaire est recommandée. Cependant, nos résultats sont basés sur une petite taille
d'échantillon sans groupe contrdlé randomisé et, par conséquent, cette interprétation doit
étre traitée avec prudence. Par conséquent, d'autres études sont nécessaires en utilisant une
conception randomisée avec des échantillons de plus grande taille, y compris une évaluation
de suivi a long terme pour étudier I'efficacité de la MRT chez les adolescents atteints de G-
HSD / hEDS.

De plus, dans cette étude, nous n'avons pas inclus de mesures du dysfonctionnement
multisystémique et de la fatigue, qui sont des concepts importants de l'incapacité
fonctionnelle (' 10). En particulier, un dysfonctionnement multisystémique était lié a une
détérioration du niveau de fonctionnement. Par conséquent, il pourrait étre souhaitable
d'inclure ces constructions dans d'autres études et dans la pratique clinique afin d'identifier
les adolescents atteints de G-HSD / hEDS qui risquent de subir un nouveau déclin de leur
fonctionnement.

Conclusion

Chez les adolescents atteints de G-HSD / hEDS, la TRM entraine une amélioration
significative et cliniquement pertinente de [l'incapacité fonctionnelle. De plus, des
améliorations du fonctionnement physique, de la nocivité percue et de l'intensité de la
douleur se sont produites apres la TRM. Bien que les résultats de cette TRM dans les soins
de réadaptation pour les adolescents atteints de G-HSD / hEDS soient prometteurs, ces
résultats devraient étre reproduits dans une étude avec une conception randomisée.
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