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« Lorsqu'un malade a été amputé, il entre, par ce seulfait, dans la pathologie neurologique»

Charcot, 1888 1.

Introduction

Les phénomènes neurologiques secondaires à l'amputation les plus classiques sont

d'ordre sensoriel: sensation de membre fantôme, douleurs ressenties au niveau du

membre résiduel ou du fantôme. Divers phénomènes moteurs ont été décrits, en

particulier la survenue de mouvements anormaux, involontaires, du membre résiduel:

Hancock publie la première description des «mouvements convulsifs du moignon» en

1852 2, Weir Mitchell décrit la «chorée du moignon» en 1874, chez des amputés de la

guerre de Sécession 3, Amyot consacre sa thèse aux «convulsions du moignon» en

19294
. Les termes « épilepsie », «jactations », « secousses », « spasmes », « secousses»

(<<jerks» des anglo-saxons), «clonies du moignon» sont successivement employés pour

décrire ces mouvements anormaux.

Les observations rapportées dans la littérature récente sont rares, difficiles à systématiser

sur un plan clinique. Pourtant, l'expérience clinique acquise au sein du service

d'appareillage de l'Institut Régional de Réadaptation (Nancy) suggère que ces

mouvements anormaux des membres résiduels ne sont pas aussi exceptionnels que le

ferait penser le relatif silence de la littérature qui leur est consacrée.

L'objectif de ce travail est d'estimer la prévalence des mouvements anormaux et leur

retentissement, par une étude épidémiologique menée par questionnaire auprès de 200

patients. Une étude clinique restreinte, auprès de 20 patients sélectionnés, cherche à

appréhender les caractères cliniques des mouvements anormaux des membres résiduels,

à proposer une hypothèse physiopathologique cohérente avec les connaissances actuelles

sur la plasticité neuronale, afin d'envisager des solutions thérapeutiques satisfaisantes.
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1. Nomenclature et séméiologie des mouvements anormaux

1.1. MYOCLONIES

La myoclonie est définie comme une secousse musculaire involontaire, à début et fin

brusque, pouvant entraîner un déplacement d'un segment articulaire, avec retour à la

position de départ 5-11.

On définit des myoclonies positives (liées à une contraction musculaire), et des

myoclonies négatives (par inhibition de l'activité musculaire entraînant une chute brutale

du tonus musculaire, tel dans l'astérixis).

De nombreuses classifications des myoclonies ont été proposées. Les plus récentes ont

été basées sur l'étiologie (classification proposée par Marsden, modifiée par Fahn 12,

distinguant myoclonies physiologiques, essentielles, épileptiques et symptomatiques), ou

sur le site anatomique supposé du générateur (classification de Shibasaki 9, scindant les

myoclonies en corticales, sous-corticales, spinales). Elles décrivent essentiellement des

myoclonies d'origine centrale. Or, l'amputation réalisant une lésion neurologique

périphérique, il apparaît plus pertinent de privilégier une description séméiologique

précise, comme le propose Gastaut 7.

Plusieurs éléments séméiologiques doivent être étudiés afin de caractériser le

mouvement myoclonique.

1.1.1. Distribution spatiale

Gastaut distingue les myoclonies parcellaires, les myoclonies segmentaires, les

myoclonies massives, bilatérales et synchrones 7.

Les myoclonies parcellaires sont définies comme celles impliquant un petit muscle, ou

plusieurs petits muscles synergiques, ou un seul faisceau d'un gros muscle, et

n'entraînant donc pas de déplacement du segment articulaire.

Les myoclonies segmentaires intéressent simultanément plusieurs muscles d'un même

segment, agonistes et/ou antagonistes. Elles se traduisent donc par un déplacement

manifeste du segment articulaire en question.

Enfin, les myoclonies massives, bilatérales et synchrones intéressent simultanément les

muscles agonistes et antagonistes de plusieurs segments, voire de l'ensemble du corps.

Elles entraînent alors un violent mouvement, le plus souvent en flexion.
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Il propose, à partir de ces définitions, de distinguer les myoclonies localisées

(myoclonies focales: unilatérales, parcellaires ou segmentaires), les myoclonies

sporadiques (parcellaires ou segmentaires, dispersées dans l'espace et le temps sur tout

le corps, bilatérales et asynchrones), et les secousses myocloniques (myoclonies

généralisées, correspondant aux myoclonies massives, bilatérales et synchrones)

1.1.2. Caractères temporels

Le mouvement peut être unique, ou répété. Il est alors rythmique ou irrégulier. Une

myoclonie peut être qualifiée de pseudo-rythmique, lorsqu'elle donne une impression

clinique grossière de rythmicité, infirmée par l'enregistrement é1ectromyographique.

Gastaut distingue les myoclonies à rythmicité rapide (2 à 8 Hz), lente (0,5 à 1 Hz), les

myoclonies périodiques (inférieur à 0,5 Hz: parfois jusqu'à 15 secondes de période, soit

0.07 Hz/.

Le mouvement peut être synchrone ou non, caractérisé par le caractère simultané de la

contraction des différents muscles. On peut noter la fréquence de la myoclonie si elle est

rythmique, la durée du mouvement involontaire.

1.1.3. Circonstances de survenue

Pour Gastaut, on différencie les myoclonies spontanées des myoclonies provoquées 7.

Ces dernières surviennent principalement, voire exclusivement, sous l'influence de

différents facteurs, avec, par ordre d'importance décroissante:

l'activité musculaire: on parle alors de myoclonies d'action. On distingue les

myoclonies liées au maintien d'une posture (myoclonies posturales, disparaissant

pendant le mouvement volontaire), d'une attitude (myoclonies d'attitude), les

myoclonies liées au mouvement automatique, au mouvement volontaire

(myoclonies intentionnelles). Les myoclonies intentionnelles ont été décrites en

particulier par Lance et Adams dans les suites d'une encéphalopathie anoxique.

Elles intéressent exclusivement les muscles engagés dans l'action, et surviennent

à l'activation volontaire du muscle concerné, redoublant à l'arrêt du mouvement

et empêchant le maintien d'une attitude 13 ;

la stimulation lumineuse intermittente;

la stimulation auditive (bruits intenses, inopinés, responsables d'une réaction de

surprise) ;
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la stimulation somesthésique, extéroceptive ou proprioceptive (percussion

tendineuse ou musculaire).

Les myoclonies, qu'elles soient spontanées ou provoquées, peuvent être facilitées ou

atténuées par certains facteurs. On retient comme facteurs facilitants, par ordre

d'importance décroissante:

les moments privilégiés du nycthémère que sont les minutes suivant le réveil

(myoclonies de réveil), la période d'endormissement;

les émotions;

toutes les conditions augmentant l'excitabilité cérébro-spinale, notamment

l'administration de produits pro-convulsivant.

Les facteurs atténuant les myoclonies, par ordre décroissant, sont les suivants:

le sommeil électro-encéphalographiquement lent;

la relaxation musculaire complète;

toutes les conditions, métaboliques ou iatrogènes, diminuant artificiellement

l'excitabilité cérébro-spinale.

1.1.4. Diagnostic électrophysiologique

La stratégie d'exploration est stéréotypée, reposant sur l'électromyographie (EMG),

l'électroencéphalogramme (EEG) et les potentiels évoqués somesthésiques (PES) et

moteurs (PEM) 14.

• Electromyographie (EMG) :

La myoclonie se définit par un potentiel di ou polyphasique, de 1 à 10 mV

d'amplitude suivant le nombre de motoneurones recrutés, assez comparable à

celui obtenu lors de l'enregistrement du réflexe ostéotendineux. Les potentiels

peuvent être isolés ou en salves, habituellement de façon irrégulière mais parfois

rythmique (1 à 8 Hz). Les potentiels myocloniques peuvent être suivis d'une

activité musculaire interférentielle, correspondant à une prolongation de la

secousse, ou au contraire d'une inhibition tonique. L'EMG des muscles

agonistes-antagonistes montre un défaut d'innervation réciproque, permettant de

différencier les myoclonies des tremblements, ou du clonus pyramidal 7.
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L'EMG permettra d'affirmer le caractère de myoclonie positive (bouffée

soudaine d'activité EMG) ou négative (brusque silence EMG au cours d'une

activité musculaire de type tonique). On distinguera ainsi les myoclonies

négatives d'un simple tremblement postural.

L'étude du premier muscle activé dans la bouffé myoclonique donne des

arguments quand à la localisation du générateur de l'activité électrique: pour les

myoclonies du tronc, on suspectera un générateur spinal si le premier muscle

activé est le grand droit, un générateur dans le tronc cérébral si le stemo-cléïdo­

mastoïdien est initialement activé.

De même, la durée de la bouffée myoclonique, le caractère synchrone ou non de

l'activation musculaire, la rythmicité, seront autant d'arguments pour suspecter

l'origine corticale, sous-corticale ou spinale du mouvement anormal (tableau 1).

• Potentiels évoqués somesthésiques (PES) :

On recherche des réponses corticales géantes, témoignant de l'hyperexcitabilité

du cortex sensitif, lors des myoclonies d'origine corticale. On peut sensibiliser

l'examen en utilisant une technique de stimulation double: normalement, une

deuxième stimulation avant 100 ms entraîne une réponse corticale de moindre

amplitude, du fait de la période réfractaire des neurones corticaux. Une réponse

plus ample qu'à la stimulation conditionnante signe une hyperexcitabilité

corticale.

Par ailleurs, on mesure la latence N20, reflétant le temps de conduction nerf

périphérique-cortex somesthésique.

• Potentiels évoqués moteur (PEM) :

Par une stimulation magnétique trans-crânienne (TMS) avec un recueil du signal

musculaire, on mesure le temps de conduction cortex moteur-muscle par les

voies de conduction rapides: cette donnée temporelle est indispensable à

l'interprétation de l'EMG rétro-moyenné, puisque donnant la latence attendue

séparant l'événement cortical de la réponse myoclonique enregistrée au niveau

musculaire. En ajoutant ce temps de conduction motrice à la latence N20

mesurée par les PES, on obtient la latence minimale d'une réponse réflexe pour

que celle-ci soit trans-corticale.
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• Réflexes de longue latence:

Absent ou de faible amplitude chez les sujet normal, le réflexe de longue latence

(ou réflexe à longue boucle, réflexe C, réflexe trans-cortical) correspond à un arc

réflexe empruntant les voies somesthésiques, puis les voies cortico-spinales

rapides après un bouclage cortical.

Lorsque ce réflexe est présent au repos, il traduit un hyperfonctionnement de la

boucle trans-corticale. C'est un argument pour une origine corticale des

myoclonies, avec un mode de déclenchement réflexe.

• Polygraphie EEG-EMG :

Elle recherche une activité corticale en relation avec les myoclonies, donc

précédant ou contemporaine des myoclonies. L'examen peut être sensibilisé par

le rétro-moyennage, qui recherche une activité de la région sensitivo-motrice

correspondante, 20 à 30 ms avant le mouvement en éliminant le bruit de fond.

Les caractéristiques cliniques et électrophysiologiques du mouvement anormal

permettent d'orienter le diagnostic topographique (myoclonie d'origine corticale, sous­

corticale, spinale) et sont résumées dans le tableau 1. Certains auteurs ont proposé la

notion de myoclonie périphérique.
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Tableau 1 :

Caractéristiques cliniques et électrophysiologiques des myoclonies selon leur

origine topographique

Origine Corticale Sous Corticale Spinale Périphérique

Focale et distale,
- Généralisée Focale, segmentaire,

Distribution
(multifocale,

- Focale (hoquet, muscles proximaux
Focale

spatiale généralisée)
myoclonies du voile (M propriospinale :

du palais) généralisée,proximale)

Caractère temporel Rythmique
Rythmique ou non

(0,3 à 10 Hz)
synchrone

Circonstances de
survenue:
1. Horaire Matin Repos, persiste pendant

le sommeil

2. Spontané ou
SouR SouR SouR

réflexe:

3. Stimulus Auditif, visuel,
Somesthésique

déclenchant
Action

(somesthésique)
Majorée par fatigue et
stress, calcul mental

EEG rétromoyenné Evénement focal N N
20 ms avant la

secousse
(M cortico-sous
corticale: ondes

cérébrales
bilatérales 50 ms
avant la secousse)

Géants

PES
(M cortico-sous

N N
corticale: N ou

géants bilatéraux)

EMG
Bouffée brève

> 100 ms, synchrones(l0-50 ms) > 100 ms

Réflexe de longue
autre latence présent au

repos

M: myoc/onie ,. S : spontanée,. R : réflexe,. N: normal
EEG : électroencéphalographie ,. PES : potentiels évoqués somesthésiques ,. EMG : électromyographie
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1.2. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL DES MYOCLONIES

1.2.1. Fibrillations:

C'est la contraction indépendante d'une seule fibre musculaire, cliniquement invisible

(sauf au niveau lingual). Par extension, on appelle fibrillation la contraction simultanée

d'un petit nombre de fibres musculaires. Elles signent la perte de la capacité

d'accommodation de la fibre musculaire, survenant dans les conditions créant une

instabilité de la membrane des fibres musculaires. Le plus fréquemment, il s'agit d'une

dénervation, dans un délai de 15 à 20 jours après la lésion nerveuse 7.

1.2.2. Fasciculation :

Elles correspond à la contraction simultanée des fibres musculaires appartenant à la

même unité motrice, ou la contraction simultanée de plusieurs unités motrices d'un

faisceau musculaire, visibles sous la peau, mais n'entraînant pas de déplacement

segmentaire. Lorsqu'elles intéressent successivement plusieurs unités motrices voisines,

on observe un aspect de déplacement vermiculaire, désigné sous le nom de myokimie.

Les fasciculations s'observent en cas de lésion du motoneurone (affection spinale,

compression radiculaire ou nerveuse) 7.

1.2.3. Athétose

Décrite en 1871 par Hammond, l'athétose (signifiant en grec: sans position fixée) est

définie comme «l'impossibilité de maintenir les doigts et les orteils dans la position

dans laquelle ils devraient être, et par leur perpétuel mouvement ». Ce mouvement

involontaire est lent, de type vermiculaire, sinueux, réalisé avec force. Sa typologie est

relativement monotone (mouvement de pianoter, grasping ou réaction d'évitement,

«danse de Bali »), mais l'intensité et la fréquence du mouvement involontaire varie dans

le temps. Il peut alterner avec des postures de type crampe, typiquement en

hyperextension des articulations interphalangiennes 15.

La sévérité de l'athétose est majorée par les stimulis externes, le mouvement

intentionnel, le stress mental.

On la distingue classiquement de la pseudoathétose, qui associe toujours un déficit

sensitif profond sévère dans le territoire correspondant au mouvement anormal. C'est ce

défaut de proprioception qUI serait à l'origine du mouvement anormal.

Ghika propose de ne pas faire cette distinction, dans la mesure où l'athétose est elle­

même majorée par les stimulis proprioceptifs. Il propose d'adopter le même type de
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c1assification topographique que proposé dans les myoc1onies, en parlant d'athétose

d'origine cérébrale, spinale ou périphérique 15.

1.2.4. Tics

De caractère bref, entraînant un déplacement élémentaire, ils sont stéréotypés en qualité

et en distribution anatomique. Souvent précédés d'un besoin «prémonitoire» de bouger,

ils peuvent être supprimés transitoirement par un effort de volonté. Ils n'interfèrent pas

avec le mouvement volontaire 8.

1.2.5. Chorée

Le mouvement choréique a le caractère bref des myoc1onies, maIS la suite de

contractions musculaires coordonnées réalise un mouvement, avec une intégration quasi­

gestuelle. Elle implique un flux incessant de mouvement d'une partie du corps à l'autre,

réalisant une caricature de danse. Contrairement à l'athétose, elle met en jeu les

membres de façon proximale. Sur le plan électromyographique, elle se distingue de

l'athétose par un maintien, voire un renforcement de l'inhibition réciproque des musc1es

agonistes-antagonistes 8.

1.2.6. "Painfullegs and moving toes":

Il est défini comme un mouvement involontaire, irrégulier des orteils et du pied,

accompagné d'une douleur sourde, diffuse de la jambe ou du pied. Contrairement au

syndrome des jambes sans repos, il n'y a pas de besoin compulsif de bouger, pas

d'exacerbation vespérale, pas d'influence du mouvement volontaire 8.

1.2.7. Dystonie

La dystonie est l'adoption d'une posture anormale, de façon soutenue dans le temps. Sur

le plan EMG, elle correspond à un renforcement de l'activité musculaire de durée

prolongée (supérieure à 500 ms) 8.

1.2.8. Tremblements

Ils se définissent comme une oscillation régulière autour d'un point d'équilibre (par

opposition aux myoc1onies, dans lesquelles on observe un retour à la position de départ).

Dans le tremblement, l'activation des groupes musculaires antagonistes est généralement

asynchrone et alternante (synchrone pour les myoc1onies), par conservation de

l'inhibition réciproque dans les tremblements 8.
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1.2.9. Syndrome des jambes sans repos (<< restless legs

syndrom »)16

Le diagnostic clinique est posé sur l'association de quatre critères obligatoires proposés

par « the international RLS study group» :

besoin compulsif de bouger les jambes, habituellement accompagné d'une

sensation d'inconfort dans les membres inférieurs (paresthésies, dysesthésies de

tonalité neurologique). Chez environ 50% des patients, les symptômes peuvent

aussi concerner un ou deux membres supérieurs en plus des membres inférieurs;

survenue ou majoration des symptômes au repos, en position assise ou couchée

(délai de survenu de quelques minutes à une heure, intensité d'autant plus grande

que la durée du repos est longue). La notion de repos associe à la fois la

diminution de mouvement volontaire et d'activité intellectuelle;

sédation partielle ou totale de la symptomatologie par le mouvement volontaire

(marche, étirement...) ;

rythme circadien marqué, avec majoration des symptômes le SOIr ou la nuit,

entraînant souvent un trouble du sommeil avec fatigue diurne.

Il existe trois critères diagnostiques accessoires:

l'efficacité d'un traitement dopaminergique ;

l'existence de mouvements périodiques des membres, définis comme des

mouvements stéréotypés, répétés, de flexion-extension de la cheville ou du gros

orteil, parfois combinés avec un mouvement de flexion du genou et de la hanche,

survenant à tous les stades du sommeil, voire pendant la veille. Ces mouvements

sont des phénomènes accompagnateurs du sommeil, aspécifiques, mais ils sont

plus fréquents chez les patients RLS (80% des patients) ;

la notion d'antécédents familiaux de syndrome des jambes sans repos.

1.2.10. Générateur spinal de marche

Les mouvements rapportés au générateur spinal de marche sont spontanés, bilatéraux,

rythmiques, coordonnées, alternés entre fléchisseurs et extenseurs d'un même membre et

d'un membre à l'autre, avec une fréquence compatible avec celle de la marche

(inférieure à 1 Hz pour l'homme). De telles observations n'ont été que rarement

rapportées chez l'homme 17-19.
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2. Etat de l'art: description clinique des mouvements

anormaux des membres résiduels dans la littérature

A partir des éléments de classification séméiologique évoqués par Gastaut pour les

myoclonies, toutes les observations seront rapportées selon le même plan, lorsque les

données correspondantes sont précisées dans l'observation.

Données anarnnestiques: âge et sexe du patient, nIveau et étiologie de

l'amputation, recul par rapport à l'amputation lors de l'observation clinique,

délai et « historique» de survenue des mouvements anormaux du moignon;

Caractères spatiaux du ou des mouvements décrits;

Caractères temporels du ou des mouvements;

Circonstances de survenue, moyens de contrôle du mouvement anormal;

Influence sur l'appareillage et la qualité de vie;

Association aux autres phénomènes neurologiques liés à l'amputation (douleur,

troubles végétatifs, fantôme) ;

Eléments marquants de l'examen neuro-orthopédique ;

Traitements proposés et efficacité.

Les observations sont résumées dans le tableau 2.

• OBSERVATION DE CHARCOT EN 1888 1

Un patient de 40 ans, présente une amputation fémorale, dont l'étiologie et l'ancienneté

ne sont pas précisées.

« Un jour, [... ], sans cause connue, le moignon devient plus souvent douloureux que

d'habitude, et de temps en temps il présente des secousses convulsives spontanées [... ].

Un peu plus tard, [le patient] ressent de la rétention d'urine [avec] parfois des émissions

d'urine involontaires. Enfin, le membre inférieur du côté opposé à l'amputation

commence à se mouvoir difficilement, il devient habituellement raide, le réflexe rotulien

s'y montre exagéré en même temps qu'il s'y manifeste de la trépidation spinale

provoquée par le redressement de la pointe du pied ». Une paraplégie spastique est alors

manifeste.

L'auteur compare les mouvements anormaux du membre résiduel aux contractures

observées dans la paraplégie spastique.
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• OBSERVATION DE TINEL EN 1927 20

Un patient subit à 32 ans une amputation traumatique tibiale droite (blessure de guerre).

L'amputation est réalisée le lendemain de l'accident, avec des suites opératoires

parfaites et un appareillage rapide et bien toléré. Deux ans plus tard, apparaît une

«épilepsie du moignon », dans un contexte d'abcès récidivants de la cuisse droite

accompagnés de douleurs du moignon de type sciatique, irradiant jusqu'en lombaire puis

du côté contro-Iatéral.

Le mouvement anormal est comparé à des «secousses épileptiques », sans plus de

précision sur les muscles concernés, la rythmicité du mouvement ou sa durée.

Les mouvements anormaux sont déclenchés «à chaque instant» par des stimulis

sensitifs de la cicatrice et des téguments voisins (effleurage, pression, pincement: poids

des draps, contact de la cicatrice, attouchement de la cuisse, port de l'appareil), par la

marche, la percussion du tendon rotulien, enfin par des causes générales (fatigue ou

émotion, bruit et lumière). Aucun contrôle du mouvement anormal n'est décrit.

Le mouvement anormal étant déclenché par le port de l'appareil et la marche, le patient

est confiné au lit.

Le patient présente, de façon quasi permanente, une douleur du mOlgnon de type

sciatique dans le membre amputé, irradiant en lombaire et dans le territoire sciatique

contro-Iatéral. La sensation d'un fantôme douloureux est décrite transitoirement après

résection des névromes. Enfin, des phénomènes végétatifs sont décrits, exacerbés lors

des « crises épileptiques du moignon» : hypotonie du membre inférieur gauche avec des

épisodes de dérobements subits, exagération du réflexe rotulien controlatéral lors des

mouvements anormaux, spasme vésical et ténesme après des efforts prolongés

déclenchant les mouvements anormaux, disparition des réactions vasomotrices en sous­

ombilical, hypoesthésie marquée de la cuisse gauche contrastant avec l'hyperesthésie du

mOlgnon.

L'examen retrouve une amyotrophie des deux cuisses, apparue en même temps que les

phénomènes douloureux et moteurs.

Le patient a subi deux interventions successives: d'abord une résection des névromes

sciatiques poplités interne, externe et saphène interne, puis une résection de la gaine

péri-vasculaire fémorale droite. La première intervention n'a eu aucune influence sur les

mouvements anormaux. Elle a été compliquée de la survenue d'un tétanos (préexistant,

et déclenché par le stress opératoire ?), traité par injections intra-rachidiennes de sérum

antitétanique, puis injections sous-cutanées d'anatoxines tétaniques. Après résection de
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la gaine péri-vasculaire de la fémorale, on constate une disparition des douleurs du

moignon, ainsi qu'une réduction majeure des mouvements anormaux: ces derniers ne

sont plus déclenchés par la stimulation sensitive du moignon. Persistent par contre les

mouvements déclenchés par la percussion du réflexe rotulien, ainsi que par les causes

générales (fatigue, émotion).

Selon la classification de Gastaut, ces mouvements anormaux correspondent à des

myoclonies localisées, segmentaires, rythmiques. Elles sont de type réflexe, provoquées

par la stimulation somesthésique proprioceptive et extéroceptive, le mouvement

volontaire, la stimulation auditive, facilitées par les émotions. Les troubles

neurovégétatifs décrits (exagération du réflexe rotulien gauche, hypoesthésie sous

ombilicale controlatérale à l'amputation) évoquent un syndrome latéro-médullaire

gauche de niveau supérieur TlO.

• OBSERVATION DE SOUQUES, CITE PAR TINEL EN 1927 20

Un patient de 38 ans est amputé en fémoral gauche suite à une ischémie aiguë du

membre inférieur d'origine cardio-embolique sur lésion valvulaire mitrale. Il avait

présenté deux ans auparavant un accident vasculaire cérébral capsulo-Ienticulaire

gauche, à l'origine d'une hémiplégie droite.

Les mouvements anormaux du moignon, qualifiés «d'épilepsie du mOIgnon»

surviennent dans l'année suivant l'amputation. Ils sont décrits comme des «secousses

douloureuses, violentes, rapides, se faisant en tous sens (surtout dans le sens de

l'extension et de la flexion), durant quelques secondes ou quelques minutes. Ils

surviennent quotidiennement, plusieurs fois par jours.

Les clonies sont déclenchées par la stimulation cutanée du mOIgnon, de la CUIsse

opposée ou du tronc, ainsi que par la station debout. L'intensité du mouvement

augmente avec la durée de l'excitation sensitive.

Les clonies sont systématiquement douloureuses. Il n'est pas fait mention de sensation

de fantôme, ni de phénomènes végétatifs associés.

L'injection de novocaïne au niveau de la cicatrice, en traversant un point hyper algique,

fait disparaître définitivement les mouvements anormaux.

Selon la classification de Gastaut, on peut qualifier ce mouvement anormal de

myoclonies segmentaires répétées, localisées à l'articulation sus-jacente à l'amputation,
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rythmiques, provoquées par la stimulation extéroceptive et l'activité musculaire

(myoclonies intentionnelles et posturales).

• OBSERVATION DE MONIER-VINARD EN 1927 21

Un patient a subi une blessure de guerre, avec amputation tibiale gauche secondaire,

après deux ans de tentative de traitement conservateur.

La cicatrisation n'est complète que deux ans plus tard, date à laquelle l'appareillage est

débuté. Apparaissent alors des douleurs et des mouvements anormaux du moignon. Ils

sont décrits comme des «mouvements clonique de flexion et d'extension du moignon de

la jambe sur la cuisse ». Le patient subit alors plusieurs reprises chirurgicales

(désarticulation de genou, amputations fémorales successives, résection d'un névrome

sciatique), qui se soldent toutes par une reprise des phénomènes douloureux et cloniques

à deux semaines post-opératoires.

La secousse myoclonique est détaillée: «mouvement saccadé du moignon dont

l'extrémité décrit [... ] un arc de cercle qui varie de 50 à 90° [ ]: flexion brusque du

moignon sur la paroi abdominale avec une légère adduction [ ], et le retour à la

position de départ se fait, non seulement par le simple relâchement des muscles

fléchisseurs et adducteurs, mais par une contraction antagoniste des muscles

extenseurs ». Le mouvement est non rythmique, d'amplitude variable. Les clonies

surviennent par salves variant de 5 à 20 secousses. Entre les crises cloniques, on

n'observe pas de relâchement musculaire complet, mais «la contracture des muscles

fixe [le moignon] dans une attitude qui est en général celle de la demi-flexion» sur

l'abdomen. Pendant les courtes périodes d'immobilité complète sont constatées «des

contractions fasciculaires des muscles faisant plisser la cicatrice par saccades courtes et

très rapprochées ».

Il existe un rythme nycthéméral, avec atténuation des mouvements anormaux le soir, et

une reprise spontanée en milieu de nuit. Les clonies peuvent aussi être déclenchées de

façon réflexe: palpation même légère du moignon, marche, exploration des réflexes

ostéotendineux du membre controlatéral, fatigue, émotion, bruit inattendu. Le patient

peut réduire l'ampleur des clonies «en étreignant vigoureusement la racine de la

cuisse ». Le repos prolongé en position assise ou couchée réduit la fréquence et la

violence des crises.

L'appareillage est rendu impossible par «la fréquence et la violence des paroxysmes

convulsifs ».
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Le patient décrit des douleurs du mOIgnon, débutant à l'extrémité du mOIgnon et

irradiant vers l'aine, lors des crises cloniques violentes et longues. Ces douleurs ne

précèdent pas la crise, sont inconstantes. De façon rare, une sensation de fantôme

douloureux les accompagnent. Le patient décrit par ailleurs des paresthésies distales du

moignon, indépendamment des mouvements anormaux.

A l'examen est notée une amyotrophie de cuisse, mais un examen neurologique

strictement normal par ailleurs (sensibilité normale à tous les modes, aussi bien pour le

membre amputé que le membre controlatéral, réflexes ostéotendineux et cutanés

plantaires normaux à droite et aux membres supérieurs, absence de troubles vésico­

sphinctériens).

Les douleurs et clonies du mOIgnon sont systématiquement réapparues malgré sept

interventions chirurgicales (réamputations itératives, reprises du moignon avec

résections osseuses et des névromes). L'hypothèse physiopathologique avancée est celle

d'une imprégnation tétanique. Elle est confirmée par un test sous anesthésie générale:

on observe alors, au lieu d'une résolution musculaire complète, l'apparition d'une

hypertonie du moignon et moindre du membre inférieur controlatéral. Les clonies

reprennent dès la levée de l'anesthésie. Un traitement par injections intramusculaires de

sérum antitétanique est instauré, avec disparition complète des mouvements anormaux

(clonies et fasciculations) permettant une reprise de l'appareillage.

D'après la classification de Gastaut, il s'agirait de myoclonies segmentaires, localisées à

l'articulation sus-jacente au moignon quel que soit le niveau d'amputation considéré au

cours de l'histoire clinique, myoclonies groupées, arythmiques, spontanées ou

provoquées par la stimulation sensitive extéroceptive et proprioceptive, la stimulation

auditive, l'activité musculaire (myoclonie intentionnelle). On note de façon

concomitante une dystonie permanente en flexion du moignon sur l'abdomen, quasi

constante en dehors des crises myocloniques, ainsi que des fasciculations distales du

mOIgnon.

• OBSERVATION DE THOMAS ET AMYOT EN 1928 22

Une patiente de 28 ans présente une amputation de jambe droite: suite à un accident de

motocyclette, elle présente une ostéomyélite après échec du traitement conservateur,

nécessitant une amputation à un mois de l'accident.
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Trois jours après l'amputation, elle présente des douleurs et des mouvements anormaux

du membre amputé: « le moignon était pris de trépidations et s'élevait au dessus du plan

du lit». Les secousses se produisent en salve de début et fin brusque. «Ce sont des

mouvements rapides, de faible amplitude, de flexion-extension de la jambe sur la

cuisse », impliquant le biceps, semi tendineux, semi membraneux, quadriceps. Survenant

préférentiellement la nuit en début d'évolution, responsables d'insomnie, les myoclonies

sont finalement aussi observées dans la journée. Elles surviennent de façon spontanée,

mais aussi réflexe: stimulus sensitif (<< tout contact, toute pression, tout effleurage du

moignon surtout de la moitié externe », stimulation cutanée à distance: «la piqûre à

distance, le chatouillement, la malaxation de la région cervicale »), stimulus postural

(manœuvres d'extension du moignon sur la cuisse, «le redressement du moignon, les

changements de position: il suffit que la malade étire son membre supérieur droit pour

que la crise se reproduise », la recherche du réflexe rotulien droit déclenche

systématiquement les myoclonies, de façon inconstante pour le réflexe rotulien gauche),

stimulus général (<< les émotions, le bruit, l'énervement »). La mobilisation du moignon

en extension exacerbe les douleurs du moignon, et provoque les clonies. Une posture du

membre amputé en abduction-rotation externe permet de limiter la fréquence des crises.

Par ailleurs, l'auteur décrit un mouvement de retrait (flexion du moignon sur la cuisse,

de la cuisse sur l'abdomen) lors de la pression sur l'extrémité inférieure du péroné ou du

tibia droit.

La patiente décrit de façon continue des douleurs du moignon (<< tiraillement de la face

postérieure de cuisse et de la jambe ») et du fantôme: «sensation de brûlure sur les

orteils et au talon, il lui semble que son pied est tordu, qu'il s'enroule sur lui-même et

qu'il est porté en hyper extension ». Il s'y associe une sensation de mouvement du

membre fantôme (<< sensations de déplacement rapide au niveau du pied, de la jambe et

de la partie inférieure de la cuisse »). Les douleurs deviennent intolérables lors des

myoclonies, et entretiennent celles-ci.

Il n'est pas fait mention de l'incidence des mouvements anormaux sur l'appareillage.

L'examen clinique note une hypertonie du biceps fémoral du côté amputé. La force

musculaire et le tonus du quadriceps ne sont pas modifiés du côté de l'amputation. Tous

les réflexes ostéotendineux sont vifs (membres inférieurs et supérieurs), polycinétique

pour le rotulien gauche. Leur recherche déclenche les myoclonies, de même que celle

des réflexes cutanés plantaires ou abdominaux. On note une hypertrichose du moignon,
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une horripilation de la moitié externe de la face antérieure du mOIgnon. L'examen

sensitif montre une zone d'anesthésie superficielle péri cicatricielle.

Les myoclonies sont nettement améliorées par une infiltration anesthésique de novocaïne

au niveau de la zone la plus douloureuse du moignon, d'effet transitoire, puis par une

résection chirurgicale du névrome du nerf sciatique. Les myoclonies spontanées

disparaissent, de même que l'effet d'une stimulation à distance. Seule une pression forte

au niveau du moignon déclenche les myoclonies, qui sont moins intenses et moins

durables.

D'après la classification de Gastaut, il s'agirait donc de myoclonies segmentaires,

localisées, en flexion-extension du genou (articulation sus jacente à l'amputation),

groupées, spontanées ou provoquées par la stimulation sensitive extéroceptive ou

proprioceptive, la stimulation auditive, l'activité musculaire (myoclonies posturales),

auxquelles s'ajoute une dystonie en flexion de hanche.

Par ailleurs, un réflexe en triple retrait lors de la stimulation sensitive distale du moignon

(possiblement en regard d'un névrome) est décrit.

• OBSERVATION N°l DE STEINER, DEJESUS ET MANCALL EN 1974 23

Un homme de 30 ans est victime d'un accident de la voie publique, à l'origine d'un

traumatisme crânien et d'un traumatisme complexe du membre inférieur gauche, pour

lequel une amputation tibiale est finalement réalisée après un mois.

Dans les cinq semaines suivant l'amputation, il développe des mouvements involontaires

du moignon, consistant en contractions alternées du tibial antérieur et des

gastrocnémiens, de façon continue, à 7-8 Hz. Les mouvements cèdent la nuit, mais sont

exacerbés par les stimulis douloureux, par la pression à l'extrémité du moignon. Un

effort de concentration intense permet d'arrêter un bref instant le mouvement anormal.

Les mouvements anormaux sont systématiquement douloureux. Après résection d'un

névrome du nerf sciatique poplité externe, le patient décrit une douleur intense, continue,

en étau sur la face postérieure du moignon, accompagnée de contractions rythmiques

continues des gastrocnémiens.

La typologie des mouvements anormaux s'enrichit après tentative de radicotomie

postérieure L4-L5-S l: on observe une rotation interne et adduction de cuisse,

apparaissant de façon sporadique, à intervalles irréguliers, lorsque la douleur est très

intense.
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L'influence des mouvements anormaux sur le port de l'appareillage et la marche n'est

pas mentionnée.

La sensation de fantôme, initialement décrite par le patient, disparaît dans les trois

premières semaines post-amputation, soit avant l'apparition des mouvements anormaux.

L'EEG est normal.

Les traitements médicaux sont inefficaces: diphénylhydantoïne, carbamazepine,

diazepam, chlorpromazine, propanolol intraveineux. De même, le blocage sympathique

lombaire à la procaïne n'a aucun effet, ni antalgique ni sur les mouvements.

L'infiltration directe du névrome à la procaïne, ainsi que l'anesthésie épidurale

permettent une sédation des douleurs et des mouvements anormaux. Les interventions

chirurgicales (résection du névrome sciatique poplité externe, laminectomie avec

radicotomie postérieure lombo-sacrée) sont toutes suivies de récidive des douleurs, voire

de modification des mouvements anormaux.

On individualise donc deux types de mouvements anormaux:

d'une part, des myoc1onies parcellaires ( tibial antérieur et/ou gastrocnémiens),

continues, rythmiques rapides, spontanées ou modifiées par la stimulation

sensitive,

d'autre part des myoclonies segmentaires, localisées à la racine du membre

(rotateurs internes et adducteurs), arythmiques, de survenue spontanée.

• OBSERVATION N°2 DE STEINER, DEJESUS ET MANCALL EN 1974 23

Un homme de 83 ans présente une amputation tibiale gauche, pour gangrène survenue

après échec d'une cordotomie latérale C2 pour des douleurs ischémiques.

Il développe rapidement des «mouvements tonico-c1oniques du moignon », à raison de

15 à 20 épisodes par jour, pendant 10 à 20 rnn chacun. Les mouvements sont déc1enchés

par la pression à l'extrémité du moignon.. Ils sont inconstamment contrôlés par le

patient, qui étreint vigoureusement son moignon. Les myoc1onies peuvent être arrêtées

par l'apposition sur la cuisse gauche de stimulis vibratoires. Il n'y a pas de contrôle

volontaire possible.

Les mouvements sont constamment accompagnés de douleur irradiant du moignon

jusque dans le membre inférieur controlatéral, le tronc, les deux épaules. Il n'est pas fait

mention de fantôme, ni de phénomènes végétatifs.
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L'examen neurologique retrouve les séquelles de cordotomie latérale, avec un déficit de

sensibilité thermo-algique gauche de niveau supérieur C2. La cordotomie s'est révélée

efficace sur les douleurs ischémiques initiales.

L'EEG est normal.

Tous les traitements entrepris se sont révélés inefficaces: diphénylhydantoïne,

diazépam, carbamazepine, blocage lombaire sympathique, injection intra-thécale de

sérum salé hypertonique, infiltration du nerf sciatique par du sérum salé hypertonique.

Selon la classification de Gastaut, il s'agirait de myoclonies localisées, groupées,

provoquées par la stimulation extéroceptive.

• OBSERVATION N°3 DE STEINER, DEJESUS ET MANCALL EN 1974 23

Un homme subit à 17 ans une amputation fémorale traumatique (accident de chemin de

fer). Plusieurs mois après l'amputation, après une cicatrisation laborieuse, il présente un

mouvement anormal, consistant en une flexion prolongée, douloureuse, du moignon de

cuisse sur l'abdomen. Chaque épisode dure 15 à 20 minutes, survient au début deux fois

par jour, voire la nuit au cours du sommeil. Le mouvement est contrôlée par le patient en

étendant de force le moignon, puis en maintenant cette extension par le décubitus

ventral. Au cours du temps, les mouvements s'espacent, mais sont encore noté 40 ans

après l'amputation.

Ce mouvement correspond à une dystonie.

• OBSERVATION N°4 DE STEINER, DEJESUS ET MANCALL EN 1974 23

Un homme de 52 ans subit une amputation traumatique tibiale gauche, un mois après un

accident de chemin de fer (chute d'une locomotive, avec écrasement de la jambe gauche

sous les roues).

Depuis l'amputation, il se plaint de saccades (<< involuntary twitching movements »)

involontaires de son moignon, survenant particulièrement le soir. L'examen montre des

fasciculations permanentes parcourant les muscles du moignon (<< large fascicle

contractions of the stump muscles »). La percussion, ou l'apposition de légers stimulis

nociceptifs sur la face latérale et inférieure du moignon déclenche un mouvement répété

en flexion-extension du moignon.
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Ces myoclonies induites s'accompagnent de douleurs sévères, qui peuvent être

contrôlées par « contre-stimulation» appliquée sur le membre opposé. Sans que l'auteur

précise si les phénomènes sont concomitants des mouvements anormaux, il rapporte la

notion de fantôme douloureux, de douleurs neurologiques du moignon (douleur aiguë, à

type de coups de couteau, d'épingles »), de paresthésies du moignon.

D'après la classification de Gastaut, il s'agirait:

des myoclonies segmentaires, localisées à l'articulation sus-jacente à

l'articulation, groupées, provoquées par la stimulation extéroceptive ou

proprioceptive

des fasciculations spontanées des muscles du moignon.

• OBSERVATION N°S DE STEINER, DEJESUS ET MANCALL EN 1974 23

Un homme de 65 ans est vu 20 ans après une amputation fémorale droite traumatique

(accident du travail, dans une machine-outil).

Dix ans après l'accident, il présente des mouvements involontaires fréquents, en flexion­

extension de cuisse, qu'il parvient à contrôler en étreignant vigoureusement son

moignon. Les myoclonies sont douloureuses.

A noter que le patient décrit depuis l'amputation une sensation de fantôme douloureux,

exacerbée par les changements de temps.

Dix-neuf ans après l'amputation, il développe une myélopathie cervico-arthrosique CS­

C6 à l'origine d'une névralgie du membre supérieur droit. Après la cure chirurgicale du

canal cervical étroit, les mouvements anormaux du moignon disparaissent, alors que

persiste la sensation de fantôme. Le recul par rapport à l'intervention chirurgicale est de

sept mois lors de la publication de l'observation.

La description permet d'évoquer des myoclonies segmentaires, localisées à l'articulation

sus-jacente à l'articulation, groupées, spontanées.

• OBSERVATION DE BARUAH EN 1984 24

Un patient de 46 ans présente une amputation fémorale gauche, d'origine traumatique

(accident de la voie publique).
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Un an après l'amputation, il décrit des épisodes de secousses (<< jerks») du moignon,

durant deux à trois minutes. L'enregistrement électromyographique au cours d'une crise

montre d'abord une dystonie des fléchisseurs de hanche gauche (activation continue

pendant 30 à 60 secondes), suivie par des contractions intermittentes des fléchisseurs et

extenseurs de hanche, ainsi que des musc1es abdominaux inférieurs homolatéraux.

L'ensemble de l'épisode dure 2 à 3 minutes.

Il décrit initialement 3 épisodes par ans, puis jusqu'à 8 épisodes dans l'année. Les crises

disparaissent pendant le sommeil.

Il n'est pas fait mention de douleur associée au mouvement anormal, pas plus que de ses

circonstances de survenue, ou de l'incidence sur l'appareillage.

L'examen neurologique révèle une exagération des réflexes ostéotendineux du membre

inférieur controlatéral, une réponse équivoque du cutané plantaire droit, ainsi que la

présence d'un réflexe d'adduction croisé obtenu en percutant les musc1es adducteurs de

hanche droits.

La tomodensitométrie cérébrale et abdominale, la myélographie,

l'électroencéphalogramme, les examens biologiques sanguins, urinaires ou du liquide

céphalorachidien s'avèrent sans particularité. L'électroneuromyographie en dehors d'une

crise myoc1onique est normale (vitesses de conduction sensitives et motrices, détection).

Les traitements par phénytoïne et carbamazepine s'avèrent inefficaces. Les blocs

anesthésiques du nerf crural et du nerf sciatique n'ont pas eu d'effet. La perfusion

intraveineuse de diazepam permet de faire céder les mouvements anormaux. Le

traitement par c10nazepam (2 mg * 3 Ij) permet de maîtriser les myoc1onies.

L'étude EMG permet de conc1ure à une association de dystonie des fléchisseurs de

hanche, et de myoc1onies segmentaires, localisées aux abdominaux et fléchisseurs­

extenseurs de hanche homolatéraux au moignon (articulation sus-jacente), groupées,

spontanées.

• OBSERVATION DE JAcaNa EN 1987 2S

Un homme de 40 ans subit une amputation traumatique secondaire de l'avant-bras

gauche, six mois après un écrasement de la main et de l'avant-bras dans une machine

textile. Peu après, il présente une douleur du moignon et du fantôme. Il bénéficie d'un

appareillage par prothèse myoélectrique.
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Plus de deux ans après l'amputation, il présente des « spasmes» du moignon, empêchant

toute utilisation de sa prothèse. Les mouvements involontaires du moignon sont décrits

comme grossiers, incontrôlables, survenant 4 à 6 fois par jour. Les mouvements

surviennent de façon spontanée, jour et nuit, sans horaire particulier. Ils ne sont

provoqués ni par une activité, ni par une posture. Le clonus du moignon est provoqué

par la percussion du réflexe tricipital homolatéral.

Les myoclonies du moignon sont accompagnées d'une douleur lancinante du moignon.

Le patient note par ailleurs «des mouvements liés à une activation continue, rapide,

involontaire de sa prothèse myoélectrique par hyperexcitabilité des muscles du

moignon ». Un épisode de «fasciculations » ponctuelles du moignon est signalé, non

authentifié par un EMG réalisé après coup.

L'examen neurologique montre une exagération des réflexes ostéotendineux du moignon

(bicipital et tricipital), alors que les autres réflexes sont normaux. Il n'y a pas de déficit

sensitivo-moteur.

Un emegistrement des potentiels évoqués somesthésiques, par stimulation des nerfs

médian au coude, avec recueil cortical et au point d'Erb, se révèle dans les limites de la

normale de façon bilatérale.

Un traitement par propanolol (60 mg/j), clonazepam (2 mg/j), carbamazépine, baclofène

(jusque 40 mg/j), se révèle inefficace. Un traitement par doxepin (antidépresseur

imipraminique, à 100 mg/j) est instauré de façon empirique, avec une nette diminution

des mouvements anormaux permettant de reprendre le port et l'usage de la prothèse

myoélectrique.

D'après la classification de Gastaut, il s'agirait de myoclonies segmentaires, localisées à

l'articulation sus-jacente à l'amputation, groupées, spontanées ou provoquées par la

stimulation sensitive proprioceptive. On retient par ailleurs un épisode de fasciculations

(qui peut être rattaché aux épisodes d'activation incontrôlée de la prothèse

myoélectrique).

• OBSERVATION N°l DE MARION, GLEDHILL ET THOMPSON EN 1989 26

Une femme de 86 ans est vue en consultation, 40 ans après une amputation fémorale

droite suite à une arthrite septique. Quelques mois après l'amputation, elle développe

une douleur du moignon, avec apparition peu après de secousses du moignon

(<<jerking »). Les symptômes n'ont pas varié depuis.
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Il s'agit d'un mouvement de flexion de hanche, d'amplitude moyenne, pseudo­

rythmique, avec une fréquence de 2-3 Hz. Les myoc1onies surviennent spontanément, au

repos, et sont majorées par le mouvement volontaire du moignon et la parole. Les

myoc1onies persistent la nuit, entraînant une insomnie. Elle se plaint, lors des

mouvements anormaux, d'une exacerbation d'une douleur neurologique du moignon

(sensation intense, profonde de brûlure, de «grignotage »), qui se calme en partie à

l'arrêt des mouvements.

L'EEG réalisé lors d'un épisode myoc1onique est normal; le rétro-moyennage ne

retrouve pas d'activité corticale précédant la bouffée myoc1onique.

Elle présente par ailleurs une douleur fantôme du pied.

Des essais de lorazepam et carbamazepine n'ont pas pern1is d'améliorer les symptômes.

D'après la c1assification de Gastaut, il s'agirait donc de myoc1onies segmentaires,

localisées à l'articulation sus jacente à l'amputation, groupées pseudo-rythmiques,

spontanées ou provoquées: myoc1onies intentionnelles.

• OBSERVATION N°2 DE MARION, GLEDHILL ET THOMPSON EN 1989 26

Une femme de 65 ans présente une amputation fémorale droite, d'étiologie vasculaire

(artériopathie oblitérante des membres inférieurs). Deux jours après l'amputation, elle

présente un premier épisode de mouvements anormaux du moignon. Il s'agit de

secousses (<<jerks, spasms ») rythmiques (3-4 Hz), de grande amplitude, impliquant le

tenseur du fascia lata, les fléchisseurs de hanche et les rotateurs internes de façon

synchrone. L'enregistrement EMG montre des bouffées d'activation de 100 ms dans ces

muscles.

Les myoc1onies sont déc1enchées exc1usivement par les mouvements volontaires du

moignon, ce qui empêche tout appareillage. La patiente signale de façon inconstante une

sensation de fantôme douloureux.

L'examen neuro-orthopédique est sans particularité, en dehors d'une neuropathie

périphérique du membre inférieur controlatéral avec diminution du réflexe achilléen.

L'EEG et la tomodensitométrie cérébrale sont normaux.

Un traitement par c10nazepam a permis de minorer la fréquence et la sévérité des crises,

autorisant l'appareillage et la déambulation.
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D'après la classification de Gastaut, il s'agirait de myoclonies segmentaires, localisées à

l'articulation sus-jacente à l'amputation, groupés, rythmiques, provoquées par le

mouvement volontaire: myoclonies intentiOlmelles.

• OBSERVATION N°l DE KULISEVSKY, MARTI-FABREGAS ET GRAU EN 1992 27

Une femme de 79 ans, diabétique et hypertendue, subit une amputation fémorale gauche

d'origine vasculaire sur artériopathie oblitérante des membres inférieurs.

Trois jours après l'amputation, elle présente des mouvements anormaux du moignon, qui

s'agite dans toutes les directions. Il s'agit de mouvements cloniques et choréïformes,

impliquant les muscles psoas iliaque, droit antérieur, biceps fémoral et adducteurs de la

cuisse gauche. L'EMG montre des décharges arythmiques spontanées dans ces différents

muscles. Les mouvements anormaux sont initialement intermittents, déclenchés par le

mouvement volontaire du membre amputé. Ils deviennent progressivement continus,

disparaissant uniquement durant le sommeil. Puis, en l'absence de tout traitement, un

mois après l'amputation, les mouvements anormaux diminuent progressivement en

amplitude et durée. Les mouvements choréïformes ne sont plus observés après deux

mois, les myoclonies n'étant plus déclenchées que par l'action. Trois mois après

l'amputation, tout mouvement anormal a disparu de façon spontanée et définitive.

La patiente ne présente aucune douleur, ni sensation de fantôme.

Selon la description clinique et EMG, il s'agit de myoclonies segmentaires, localisées,

groupées à continues, arythmiques, spontanées.

• OBSERVATION N°2 DE KULISEVSKY, MARTI-FABREGAS ET GRAU EN 1992 27

Un homme de 75 ans, hypertendu, subit une amputation tibiale gauche, trois semaines

après l'échec d'une sympathectomie lombaire dans le cadre d'une artériopathie

oblitérante des membres inférieurs.

Deux mois après l'amputation, il présente des mouvements anormaux du moignon, qui

sont décrits comme des myoclonies rythmiques d'amplitude moyenne, en cnses se

prolongeant quelques minutes à quelques heures. Les symptômes sont de survenue

spontanée, quel que soit l'état de repos ou d'activité du moignon, s'aggravant pendant la

nuit (à l'origine d'une insonmie), et majorés dans la journée par l'action. Ils ne sont pas
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déclenchés par des stimulis sensitifs ou moteurs spécifiques. Les mouvements

volontaires du moignon peuvent limiter la durée du mouvement anormal.

Le patient ne présente ni douleur, ni sensation de fantôme.

Les différents traitements essayés sont inefficaces (diazepam, carbamazepine,

fluoxetine, clonazepam).

• OBSERVATION DE DEVETAG CHALAUPKA ET BERNARD! EN 1999 28

Une femme de 68 ans, coronarienne et hypertendue, subit une amputation fémorale

droite sur artériopathie oblitérante des membres inférieurs.

Un mois après l'intervention, elle se plaint de secousses involontaires du moignon.

L'examen révèle des myoclonies synchrones, touchant les muscles vaste médial et

adducteurs de la cuisse droite, pseudo rythmiques. Les myoclonies sont de survenue

spontanée ou réflexe, par la stimulation d'une zone gâchette à l'extrémité du moignon,

ou par la percussion des muscles impliqués dans le mouvement anormal. Celui-ci cède

pendant la nuit. Les myoclonies sont initialement intermittentes, puis deviennent quasi

continues en quelques mois.

Le mouvement anormal survient en l'absence de douleur ou de sensation de fantôme. La

patiente avait par ailleurs présenté une sensation de fantôme douloureux dans les jours

suivant l'amputation.

L'examen neurologique note une neuropathie axonale sensitive distale, avec diminution

de la pallesthésie et abolition du réflexe achilléen controlatéral.

Divers examens complémentaires sont pratiqués: examens biologiques de routine,

tomodensitométrie cérébrale, imagerie par résonance magnétique médullaire s'avèrent

normaux. L'EEG avec rétro-moyennage est normal, de même que les potentiels évoqués

somesthésiques. L'électroneurographie confirme l'existence d'une neuropathie sensitive

distale associée. L'électromyographie retrouve des bouffées d'activation spontanées,

synchrones du vaste médial et des adducteur de hanche droite. Ces bouffées durent 210 à

480 ms, avec une amplitude de 50 à 200 IlV, se répètent à une fréquence estimée entre

1,3 et 1,7 Hz. Elles surviennent indifféremment de façon rythmique ou non. Elles

peuvent être provoquées par la percussion des muscles concernés ou la stimulation du

nerf crural. Ces bouffées de potentiels d'action diffusent aux muscles controlatéraux

après une minute, de façon synchrone, épargnant le tibial antérieur et le soléaire

controlatéraux à l'amputation fémorale. Le mouvement volontaire du membre inférieur

gauche permet d'interrompre transitoirement l'activité électrique anormale. Dans aucun
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des muscles explorés n'est observée d'activité de fibrillation, la contraction volontaire

maximale donne un tracé interférentiel normal.

Un traitement par clonazepam (0,5 mg/j) a permis de faire totalement disparaître le

symptôme. Le traitement a pu être interrompu après trois ans, sans récidive des

myoclonies (recul de deux mois après l'interruption de traitement).

D'après la classification de Gastaut, il s'agirait de myoclonies localisées, groupées à

continues, pseudo-rythmiques, spontanées ou provoquées par la stimulation sensitive

extéroceptive ou proprioceptive

• OBSERVATION DE KERN, MARTIN, SCHEICHER ET MÜLLER EN 2004 29

Une femme de 86 ans présente une amputation fémorale d'origine vasculaire

(artériopathie oblitérante des membres inférieurs). Elle se plaint de mouvements

anormaux continuels de son moignon, douloureux (estimé à 5/1°sur l'échelle visuelle

analogique). Ces mouvements involontaires persistent la nuit et gênent le sommeil.

Une injection intramusculaire au niveau de l'extrémité du moignon de toxine botulique

B (2500 UI en cinq points) a permis une diminution des douleurs (l'EVA passe de 5 à

0,5), une réduction de 50 % de la fréquence des crises douloureuses, ainsi qu'une

réduction de 30% des mouvements anormaux.
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Tableau 2 :
Caractéristiques cliniques des mouvements anormaux des patients de la littérature

Auteur AMPUTATION: MOUVEMENTANORMAL:

Sexe Etiologie Latence Typologie Fréquence
Circonstances Douleur

ROT
de survenue associée

Charcot
M Fémorale ? ? Myo. Répétées ? S Douleur M ++1

Tinel
M Tibiale T 2 ans Myo. Répétées Quasi continu

P
Douleur M ++20 (repos+action)

Souques
M Fémorale V 1 an Myo. Répétées Pluri-quotidien P Douleur20

Monier- Myo. Répétées
S ouP +/- Douleur

Vinard M Fémorale T 2 ans + Dystonie Quasi continu
(repos -, nuit +) M

N
21 + fasciculation

Thomas
F Tibiale T 3j

Myo. Répétées
Pluri-quotidien

Sou P Douleur ++22 + Dystonie (nuit +) F+M

? Myo. Unique P

Steiner 1
M Tibiale T 1 mois Fasciculations ? Sou P Gour) Douleur M23

? Myo. Répétées ? DouleurM

Steiner 2
M Tibiale V qqj Myo. Répétées 15-20/ j P

Douleur M
23 et MI opposé

Steiner 3
M Fémorale T qq mois Dystonie 2/ j S (nuit +) Douleur M23

Steiner 4
M Tibiale T qqj Myo. Répétées ?

S douleurF+M
23 (soir +) Paresthésies

? Fasciculations Permanentes

Steiner 5
M Fémorale T 10 ans Myo. Répétées ? S Douleur23

Baruah
M Fémorale T 1 an

Myo. Répétées
3-8/ an ? ? ++24 + Dystonie

lacono
M Radiale T 2 ans Myo. Répétées 4-6/ j S Gour et nuit) Douleur M ++25

? Fasciculations ? ? ? ++

Marion 1
F Fémorale Infectieux qq mois Myo. Répétées ? S Douleur M26

Marion 2
F Fémorale V 2j Myo. Répétées ? P (action) +/- douleur F26

Kulisevsky Myo. Répétées
Intermittents

S ouP
1 27 F Fémorale V 3j

(+ chorée)
puis continus

(action)
Indolore

saufIa nuit
Kulisevsky

M Tibiale V 2 mois Myo. Répétées ? Sou P (nuit +) Indolore
2 27

Devetag Intermittents
28 F Fémorale T 1 mois Myo. Répétées puis continus Sou P (nuit-) Indolore

Kem
F Fémorale V ? Myo. Répétées Continus Douleur29

Sexe M: masculin,. F :féminin,.
Etiologie T: traumatique,. V: vasculaire ,.
Typologie: Myo. Unique: myoclonie unique,. Myo. Répétées: myoclonies répétées ,.
Circonstances de survenue: S: spontanée,. P : provoquée ,.
Douleur M: du moignon,. F: du fantôme
ROT: réflexes ostéotendineux ,. ++ : exagérés,. N: normaux,. - : abolis.



3. Objectifs de travail

La lecture de la littérature consacrée aux mouvements anormaux des membres résiduels

frappe en premier lieu par sa rareté. De plus, il apparaît difficile de systématiser les

mouvements anormaux, les observations étant très inégales dans leur approche, et

rapportant une séméiologie variable.

Le premier objectif de ce travail est d'évaluer l'importance des mouvements anormaux

dans la population des amputés: quelle en est la prévalence, l'incidence fonctionnelle

ressentie par les patients. Il s'agit du versant épidémiologique de l'étude.

Le deuxième objectif est de préciser les caractères séméiologiques des mouvements

anormaux, d'envisager une hypothèse physiopathologique à la lumière des données

neurophysiologiques actuelles, de proposer un plan de traitement cohérent. Il s'agit du

versant clinique de l'étude.

4. Etude épidémiologique des mouvements anormaux des

membres résiduels

4.1. MATERIEL ET METHODES

4.1.1. Population

L'étude a concerné les patients adultes, ayant consulté le centre d'appareillage de

l'Institut Régional de Réadaptation (Nancy) en 2003, présentant une amputation

majeure d'un ou plusieurs membres, quelle qu'en soit l'étiologie (traumatique,

vasculaire, congénitale, autre). Les patients présentant des amputations mineures

(amputations digitales du membre supérieur, amputations d'orteils ou trans­

métatarsiennes du membre inférieur) ont été exclus, ainsi que les enfants (âge inférieur

à 18 ans). Aucune limite d'âge supérieure n'a été retenue.

4.1.2. Procédure

Un questionnaire a été adressé aux patients par VOle postale, accompagné d'une

enveloppe pré-affranchie pour le retour des réponses.

Le questionnaire porte sur les mouvements anormaux ressentis au niveau du moignon

d'amputation (annexe 1) :



Existence de mouvements anormaux du mOlgnon, et persistance de ces

mouvements (survenue dans le mois précédant le questionnaire) ;

Reproductibilité des mouvements anormaux : dans leur horaire de survenue,

dans leurs caractères temporels (durée, rythmicité), dans leurs caractères

spatiaux (typologie, muscles impliqués) ;

Possibilité de prévoir la survenue du mouvement anormal (circonstances

favorisantes) ;

Possibilité de contrôle du mouvement anormal lorsqu'il est déclenché;

Caractère gênant du mouvement anormal (sur l'appareillage, l'esthétique, la

douleur, les actes de la vie journalière) ;

Association à des phénomènes neurologiques du moignon: fantôme, douleur,

phénomènes végétatifs;

Traitements entrepris et leurs effets sur les mouvements anormaux.

Il s'agissait de réponses fermées de type « oui/non », avec systématiquement un espace

de réponse libre pour que le patient puisse expliciter sa réponse. L'âge du patient, la

date, les circonstances et le niveau d'amputation étaient relevés systématiquement.

4.1.3. Analyse statistique

L'analyse statistique des réponses au questionnaire fait appel au logiciel

STATVIEW® (Abacus Concept, Inc, Berkeley, CA, 1992). Les populations

interrogées, ayant répondu et présentant des myoclonies ont été comparées par le test t

non apparié (test paramétrique, l'effectif de chaque population étant supérieur à 30). Le

niveau de significativité retenu est celui d'un risque alpha de 5 % (p<0,05).

4.2. RESULTATS

4.2.1. Population interrogée

Le questionnaire a été envoyé à 208 patients. Dix courriers n'ont pu être distribués

(changements d'adresse), soient 198 patients effectivement contactés. 125 patients ont

répondu, soit un taux de réponse de 63 %. Parmi ces 125 réponses, 61 patients décrivent

des phénomènes moteurs incontrôlés du moignon.
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La population des patients ayant répondu au questionnaire est comparée à celle

contactée, les patients décrivant des myoclonies sont comparés à ceux ayant répondu au

questionnaire par le t-test non apparié. Le profil des populations est superposable, en

terme d'âge, sexe, mais aussi vis à vis de l'amputation: recul par rapport à

l'amputation, nombre de membres amputés, niveau et étiologie d'amputation (tableau

3).

Tableau 3 :

Comparaison des patients interrogés par questionnaire, ayant répondu, et

décrivant des mouvements anormaux du membre résiduel

Population totale Patients ayants
Patients

décrivant des
interrogée répondu

myoclonies
(n=198) (n=125)

(n=61)
pl p2

Age (ans) 50 +/- 16 50 +/- 16 48 +/- 14 NS NS

Sex ratio 2,88 2.67 3.35 NS NS

Recul par rapport à
12 +/- 13 12 +/13 12 +/- 11 NS NS

l'amputation (ans)

Nombre d'amputation 1.09 +/- 0.3 1,08 +/- 0,3 1,07 +/- 0,2 NS NS( nombre total) (n=216) (n=135) (n=65)

NIVEAU D'AMPUTATION:

Membre inférieur 70% 70% 69%
Fémoral 27% 29% 35% NS NS

Désarticulation genou 2% 2% 3% NS NS
TIBIAL 41 % 39% 31 % NS NS

Membre supérieur 30% 30 % 30 %
Huméral 10% 12% 15 % NS NS

Radial 15 % 13% 12 %) NS NS
Désarticulation poignet 5% 6% 3% NS NS

ETIOLOGIE :

Traumatique 52% 57% 60% NS NS
Vasculaire 21 % 20% 18 % NS NS

Tumoral 4% 3% 6% NS NS
Congénital 7% 6% 1% NS NS

Autre 4% 4% 3% NS **
Non précisé Il % 10% 11%

pl : comparaison des patients interrogés et des patients répondant au questionnaire, test-t non apparié
p2 : comparaison des patients ayant répondu avec ceux décrivant des myoclonies, test-t non apparié

NS: différence non significative (p > 0,05) ,. ** :p<O,OJ
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4.2.2. Prévalence des mouvements anormaux dans notre

population d'amputés

La première question posée aux patients était la suivante: « Avez-vous déjà ressenti,

après l'amputation, l'existence de mouvements incontrôlés de votre moignon

d'amputation (sensation de tremblements, sauts du moignon ... ) ».

61 patients répondent par l'affirmative, soit 49 % des réponses, et 31 % des patients

interrogés.

4.2.3. Terminologie utilisée par les patients pour décrire leurs

mouvements anormaux

Le terme le plus volontiers employé par les patients répondant au questionnaire est celui

de «tremblements» (14 citations). Un patient décrit une alternance de « contraction­

décontraction ». La notion de survenue brutale d'une myoclonie est bien rendue par les

tern1es de «saut du moignon» (7), «sursaut» (2), «soubresaut» (1), «décharge

musculaire» (1), « impulsion» (1). Certains patients insistent sur la comparaison avec

un réflexe: «mouvement nerveux» (2), «réflexe» (1), «mouvement de retrait» (1).

Le caractère douloureux concomitant est parfois indissociable dans la description:

«coup d'électricité» (ou décharge, secousse électrique: 9),« crampe» (4),

«contracture» (4).

L'existence de contractions musculaires très localisées est évoquée par un patient

décrivant un «frémissement» de son moignon. Un autre dit ressentir un mouvement

« comme quand on travaille un muscle faible ». Une patiente décrit «un battement de

cœur à l'intérieur du moignon », image reprise par un autre comparant à des

« palpitations» ses sensations de mouvements anormaux. Deux patients décrivent une

sensation de « fourmillement» du moignon.

4.2.4. Caractère gênant du mouvement anormal

23% des patients (14 patients sur les 61 présentant des mouvements involontaires de

leur moignon) disent ne pas ressentir de gêne liée à l'existence de mouvements

anormaux.

Lorsque ces derniers s'avèrent gênants, pour 67% des patients, c'est essentiellement par

leur caractère douloureux (37 patients, soient 60%), leur retentissement sur le port de

l'appareillage et les actes de la vie journalière (19 patients, soient 31 % pour chaque
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item), leur caractère visible (12 patients, 20%), leur caractère incontrôlable (6 patients,

10%), le retentissement sur le sommeil (3 patients, 5%).

4.2.5. Moyens de contrôle du mouvement anormal

Parmi les 61 patients décrivant des mouvements anormaux du moignon, la moitié (30

patients) peuvent en contrôler l'arrêt par un stimulus sensitif du moignon: serrer le

moignon entre les mains, par un bandage, ou par la remise en place de l'appareil (18

patients, soient 30%), mouvement ou posture volontaire du moignon (11 patients, soient

18%), massage du moignon (6 patients, soient 10%), apposition de glace (3 patients,

soient 5%). Certains patients (38%) associent plusieurs de ces techniques pour contrôler

les mouvements anormaux. L'un d'eux décrit une séquence stéréotypée: il place son

moignon de cuisse en extension complète, puis le serre manuellement.

Deux autres patients précisent que ces techniques (mouvement, glaçage ... ) ne sont

efficaces que sur leurs douleurs, mais ne parviennent pas à contrôler les mouvements

anormaux concomitants.

Aucun ne signale d'efficacité d'une pnse médicamenteuse lorsque le mouvement

anormal survient.

4.2.6. Phénomènes neurologiques satellites de l'amputation:

douleur, fantôme, phénomènes végétatifs:

Les patients étaient interrogés sur l'existence de phénomènes douloureux, végétatifs,

fantôme au niveau du moignon, sans qu'il soit précisé si ces phénomènes étaient

concomitants d'éventuels mouvements anormaux. Ces phénomènes sont excessivement

fréquents chez les amputés, puisque 86 % des patients ayant répondu au questionnaire

se plaignent de douleur (douleur du moignon, du fantôme, paresthésies du moignon), et

78% d'entre eux décrivent ressentir un fantôme. Les phénomènes végétatifs au niveau

du moignon sont moins rapportés (46% des patients): ils étaient décrits comme

l'apparition d'une zone de sudation du moignon, d'horripilation, une zone de coloration

anormale du moignon (rougeur, pâleur, marbrures).

Il apparaît que les patients décrivant des mouvements anormaux sont significativement

plus douloureux que la population de patients ayant répondu au questionnaire, en

particulier en ce qui concerne les douleurs du moignon (p< 0,01). Cela ne présage pas

du caractère douloureux du mouvement anormal lui-même (Figure 1).
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Figure 1 :

Phénomènes neurologiques associés à l'amputation
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4.3. DISCUSSION

La population d'amputés suivie au centre d'appareillage de l'Institut Régional de

Réadaptation n'est pas représentative de la population générale des amputés, puisqu'elle

comporte majoritairement des patients jeunes (âge moyen de 50 ans, versus 67 pour une

étude épidémiologique du Royaume Uni 30), avec une origine essentiellement

traumatique de l'amputation (52% dans notre étude, versus 9,4% pour le Royaume Uni,

qui recense 57% d'amputations vasculaires). Il existe en effet un biais de sélection dans

le recrutement du centre d'appareillage.

L'exploitation du questionnaire s'est révélée limitée aux données épidémiologiques

(prévalence des mouvements anormaux, des phénomènes douloureux ou de fantôme

dans notre population d'amputés). Il n'a pas été possible, à partir des réponses,

d'extrapoler le type de mouvement anormal décrit par le patient, le questionnaire tablant

sur l'existence d'un unique type de mouvements anormal par patient, stéréotypé dans

ses circonstances de survenue, son horaire, sa durée, etc ...

L'analyse de la littérature, même nécessairement incomplète, n'a permis de retrouver

que 18 observations de mouvements anormaux suite à des amputations, ce qui en fait un

phénomène exceptionnel. Or, l'expérience clinique locale laissait entrevoir une

prévalence nettement plus élevée, ce qu'a confirmé notre étude par questionnaire

systématique: 49% des patients ayant répondu au questionnaire décrivent des

mouvements anormaux de leur membre résiduel, soient 31 % des patients ayant reçu le

questionnaire.
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La confusion semble grande, à la lecture des questionnaires, entre la description d'un

phénomène douloureux et celle d'un véritable mouvement involontaire du moignon:

certains termes utilisés par les patients sont très ambigus (<< décharge électrique,

crampe ... »). On a donc choisi, comme critère pour estimer qu'il s'agit bien d'un

mouvement anormal, le fait que le patient utilise un vocabulaire renvoyant

explicitement à un mouvement, ou le fait qu'il soit gêné car le phénomène décrit est

visible par autrui (question 5). Pour toutes les réponses douteuses, les patients ont été

contactés par téléphone afin de préciser la réalité du mouvement anormal. Il est tout à

fait possible qu'on ait au contraire sous-estimé la prévalence de mouvements anormaux

très limités, telles des contractions isolées des muscles du moignon, n'entraînant pas de

déplacement segmentaire.

Comment expliquer une telle différence entre la prévalence élevée de ces mouvements

anormaux, qui concerne un tiers des amputés dans notre étude et leur faible citation

dans la littérature, donc leur méconnaissance par les professionnels?

Il s'avère que ces mouvements sont relativement négligés par les patients amputés, qui

ne les signalent pas spontanément. L'existence de mouvements anormaux n'a jamais été

un motif de consultation. L'analyse statistique a souligné que les patients présentant des

mouvements anormaux du moignon sont significativement plus douloureux que les

autres: ainsi, sur les 61 patients concernés, un seul ne signale aucun phénomène

douloureux du moignon ou du fantôme (sans qu'il soit précisé si cette douleur est

concomitante ou non du mouvement anormal). Le fait que 23% de ces patients disent ne

ressentir aucune gêne liée à ce mouvement anormal illustre bien que ce phénomène est

souvent relégué au deuxième plan derrière les phénomènes douloureux. La perplexité

des patients devant les divers phénomènes accompagnant l'amputation est bien rendue

par un des patients interrogés, qui qualifie ses mouvements anormaux «d'étrange,

incontrôlable, normal peut être? ».

Ainsi, les mouvements anormaux qui, dans tout autre contexte, seraient mis en avant par

le patient, avec une demande pressante de solution thérapeutique, sont totalement

négligés, effacés par le contexte d'amputation et les différents problèmes qui se posent

au patient (acceptation esthétique, douleur, prothétisation, réadaptation

professionnelle... ). Le patient accepte ainsi ses mouvements anormaux par fatalisme, et

la méconnaissance médicale du phénomène empêche de proposer des solutions

satisfaisantes pour réduire le handicap.
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5. Etude clinique des mouvements anormaux des membres

résiduels

S.l. MATERIEL ET METHODE

5.1.1. Population

Parmi les patients signalant l'existence de mouvements anormaux de leur membre

résiduel lors du questionnaire systématique préalable, vingt patients se sont portés

volontaires pour être vus en consultation.

5.1.2. Procédure pour un sujet

L'interrogatoire reprenait l'âge du patient, le niveau et l'étiologie d'amputation, le type

d'appareillage, les antécédents du patient, en particulier de reprise chirurgicale du

moignon, le traitement du patient.

En s'inspirant des critères de diagnostic clinique des myoclonies décrits par Gastaut, on

précisait:

la latence de survenue des mouvements anormaux par rapport à l'amputation,

leur fréquence de survenue approximative;

les caractéristiques temporelles du mouvement: mouvement unique ou répété,

bref ou prolongé, sa durée, son caractère rythmique;

les caractéristiques spatiales du mouvement anormal: existence d'un

mouvement segmentaire, groupes musculaires mis en jeu, implication d'un autre

membre (en particulier controlatéral) ;

les circonstances de survenue: spontanés, réflexe (par un stimulus sensitif,

moteur, visuel, auditif), concordance avec un phénomène végétatif tel que

miction ou rapport sexuel, horaire de survenue, notion de fatigue, rapport avec

l'appareillage;

le mécanisme éventuel d'arrêt;

la gêne occasionnée par le mouvement anormal;

les phénomènes d'accompagnement: fantôme douloureux ou non, mouvement

du fantôme, douleur du moignon, phénomènes végétatifs du moignon. Le

caractère concomitant de ces phénomènes avec le mouvement anormal était

précisé;
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les traitements entrepris et leurs effets sur les mouvements anormaux.:

traitement médicamenteux, révision chirurgicale, stimulation électrique à visée

antalgique, infiltration du moignon...

L'interrogatoire précis du patient était complété par un examen clinique, relevant l'état

cutané, orthopédique, neurologique du moignon (recherche de signes de névrome à la

palpation et la percussion du moignon). On précisait enfin si les mouvements anormaux

décrits par le patient à l'interrogatoire avaient pu être observés à l'examen clinique, et

dans quelles circonstances (examen du moignon, à l'occasion d'une stimulation

magnétique trans-crânienne... ).

5.1.3. Analyse statistique

Les données recueillies ont été traitées par logiciel Excel®, l'analyse statistique a été

menée par le logiciel StatView®. Les comparaisons inter-groupe, pour les descriptions

cliniques, ont été réalisées par tests non paramétriques (effectif inférieur à 30 patients),

selon le test de Mann Whitney. Le niveau de significativité retenu est celui d'un risque

a de 5% (p<0,05).

5.2. RESULTATS:

5.2.1. Etude de cas

Les caractères cliniques des mouvements anormaux décrits par les patients de notre

série sont résumés dans le tableau 4.

• OBSERVATION 1

Monsieur F. Fes., 34 ans, subit une amputation tibiale G en 1994, secondaire à un

accident de la voie publique de 1987 (compliqué d'un syndrome des loges, embolie

gazeuse, fracture de fatigue, arthrodèse de cheville puis ostéite).

Il décrit deux types de mouvements anormaux, en dehors de tout phénomène

douloureux ou végétatif:

un mouvement qualifié par le patient de tremblement: mouvement alterné de

flexion-extension du genou, rapide, persistant 10 à 15 secondes. Il apparaît en

fin de journée ou la nuit, de façon spontanée ou réflexe. On retrouve une zone

gâchette (crête tibiale interne ou creux poplité, en regard d'un névrome). Le

mouvement n'apparaît jamais lors du port de la prothèse. Il peut survenir à
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l'occasion de rapports sexuels. Les myoclonies surviennent préférentiellement

dans un contexte de fatigue musculaire (après entraînement sportif). Ce type de

mouvement ne peut être entretenu volontairement. Il peut s'arrêter

spontanément, ou lors de la remise en place de la prothèse. Il est apparu en post­

amputation immédiat, et subsiste depuis.

un mouvement qualifié de « soubresaut », combinant une flexion de hanche et

une extension de genou. Le mouvement est unique, survenant de façon brutale

lorsque le patient est allongé ou au repos, sans prothèse. Il est très fortement lié à

l'existence d'une fatigue musculaire. Cette myoclonie est apparue 18 mois après

l'amputation.

Les mouvements anormaux n'ont pas d'influence sur le port de l'appareillage car ne

surviennent qu'en l'absence de prothèse. N'étant pas douloureux, ils ne gênent pas le

patient au quotidien, qui décrit simplement le mouvement de myoclonie en flexion de

cuisse comme « surprenant ».

Ces mouvements anormaux ne sont jamais accompagnés de douleur ou de sensation de

fantôme. Cependant, le patient décrit l'existence d'un fantôme, essentiellement en cas

de fatigue ou de conditions climatiques particulières (neige). Il ressent alors la présence

de son cinquième orteil accolé au moignon. Cette sensation de fantôme n'est pas

douloureuse. Il décrit par ailleurs des mouvements de flexion involontaire du fantôme.

Sur le plan algique, il décrit des sensations marquées de crampes à l'effort, au niveau du

moignon. Le patient ne décrit aucun trouble végétatif du moignon.

Le patient n'a reçu aucun traitement médicamenteux ou chirurgical après l'amputation.

Il a bénéficié d'une exploration du moignon par potentiels évoqués moteurs, ne

déclenchant ni les douleurs du moignon, ni les myoclonies.

L'examen clinique est sans particularité. Ni la palpation ni la percussion du moignon ne

déclenchent de myoclonies.

• OBSERVATION 2

Monsieur P. Fel., 36 ans, a eu une amputation de l'avant bras gauche en 1995, deux

mois après un traumatisme. Il est gaucher. Il porte une prothèse myoélectrique.

Il décrit un « tremblement» : mouvement alterné, distal du moignon, mettant en jeu les

épicondyliens et les épitrochléens, sans mouvement associé du coude. Le mouvement

persiste l à 2 heures. Il survient jour et nuit, de façon spontanée ou réflexe, en

particulier lors du rasage. Le mouvement anormal survient indifféremment sans ou avec

50



la prothèse. Il est alors à l'origine d'une commande incontrôlée de la mam

myoélectrique. Le patient décrit un moyen de contrôle inconstamment efficace, par

serrage manuel du moignon. Il ne peut préciser la latence d'apparition des mouvements

involontaires par rapport à l'amputation. Ces mouvements surviennent une à deux fois

par mOlS.

Les mouvements involontaires sont à l'origine d'une gêne pour le patient quand ils

entraînent une ouverture incontrôlée de la main myoélectrique, ou qu'ils surviennent en

pleine nuit et le réveillent.

Le patient se plaint de l'existence de paresthésies distales du mOlgnon, précédant

l'apparition du mouvement anormal et persistant durant la crise myoclonique.

Par ailleurs, en dehors des myoclonies, le patient décrit une sensation non douloureuse

de fantôme, à type de main ouverte, immobile par rapport au moignon. Il peut

« commander volontairement» un mouvement des doigts fantômes. Enfin, il décrit des

crises végétatives du moignon, avec sensation locale de « froideur ». Il n'a pas reçu de

traitement médicamenteux ou chirurgical particulier depuis l'amputation.

L'examen clinique est sans particularité.

• OBSERVATION 3

Monsieur P. Gan., 38 ans, présente une amputation fémorale gauche, d'origine

traumatique en 1996.

Il décrit un mouvement brusque de flexion de hanche, unique, invincible, la posture

étant maintenue pendant quelques secondes. Ce phénomène apparaît spontanément dans

la journée, souvent lorsque le patient est assis à table, particulièrement dans les

contextes de fatigue. Il ne semble pas déclenché de façon réflexe. Il peut survenir avec

la prothèse. Ce mouvement involontaire serait apparu dans la deuxième année post­

amputation, et se renouvelle entre quatre fois par jour et une fois par mois. Il n'existe

aucun moyen de contrôle.

Le mouvement anormal est gênant par son caractère visible, et le fait qu'il soit

douloureux, à type de décharge électrique dans le moignon.

Par ailleurs, en dehors de tout mouvement anormal, le patient signale une sensation

persistante de fantôme, qui était douloureuse dans les premiers mois (sensation de

torsion du pied). Il décrit un mouvement fantôme en flexion-extension de genou, qu'il

lui semble pouvoir commander. Il se plaint de paresthésies du moignon, ainsi que d'une

douleur neurologique réelle du moignon lorsqu'on lui chatouille le pied droit ou son
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pied gauche supposé.

Le patient a bénéficié d'une épreuve de stimulation calorique vestibulaire négative dans

le sens où elle n'entraînait pas de résurgence du fantôme.

L'examen clinique retrouve un signe de Tinel, avec paresthésies distales du moignon à

la percussion du tronc du nerf sciatique. Lors de la recherche du réflexe cutané plantaire

droit, on observe une flexion réflexe de la cuisse controlatérale, accompagnée de

paresthésies distales du moignon.

• OBSERVATlON4

Monsieur J. Nae., 28 ans, a subi une amputation fémorale droite en 2002, réalisée après

un traumatisme du membre inférieur (amputation traumatique initiale de type Gritti,

avec réamputation fémorale à un mois du traumatisme).

Il décrit « comme des coups d'électricité qui [lui] traversent le membre fantôme et font

bouger le moignon en tous sens ». Ce mouvement myoclonique survient plutôt le soir,

voire la nuit. Il survient de façon spontanée, se répète pendant quelques secondes, avec

ou sans la prothèse, quand le patient est assis. L'interrogatoire révèle essentiellement un

mouvement en flexion-extension de hanche. Les myoclonies sont apparues un an après

l'amputation, et se produisent environ une fois tous les deux mois. Elles n'occasionnent

pas de gêne pour le patient.

Les myoclonies sont systématiquement accompagnées d'une sensation de fantôme

douloureux et d'une douleur distale du moignon à type de décharge électrique. Le fait

d'avoir un mouvement volontaire du moignon fait céder la sensation de fantôme, mais

ne permet pas de contrôler les myoclonies.

Par ailleurs, indépendamment des myoclonies, il décrit un fantôme non douloureux,

avec une sensation de jambe normale au repos. Le patient décrit la survenue de la

sensation de fantôme dès qu'il s'assied quelques minutes, ou qu'il s'allonge, presque

uniquement le soir. Le fantôme peut être animé de mouvements: involontaires des

orteils, ou sensation de commande volontaire du genou et des orteils.

Les différents traitements essayés pour les douleurs n'ont eu aucun effet sur les

mouvements anormaux du moignon (clonazepam, stimulation électrique trans-cutanée,

reprise chirurgicale du moignon, infiltrations ... )

A l'examen clinique, la percussion du nerf sciatique déclenche un signe de Tinel avec

des paresthésies au niveau du fantôme.
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• OBSERVATION 5

Monsieur Y. Bar., 61 ans, a subi une amputation fémorale gauche d'origine vasculaire

en 1988, sur une ischémie aiguë du membre sur artérite. Il a été pratiqué une chirurgie à

moignon ouvert.

Il décrit deux types de mouvements anormaux du moignon, survenus trois ans après

l'amputation, et se répétant tous les deux à trois jours:

un «tremblement» distal du moignon, touchant le quadriceps et les muscles

adducteurs, sans déplacement segmentaire. Il dure quelques minutes et peut se

répéter. Il survient de façon spontanée, préférentiellement sans prothèse, surtout

à l'endormissement, quand le patient est allongé. Il peut être arrêté par un

serrage du moignon, réalisé de façon manuelle, par la mise en place de bandes

ou de la prothèse. Il est déclenché, lors de l'examen clinique, par la flexion

active de la hanche, avec une sorte de tétanisation du moignon. Lorsque le

patient présente ce type de mouvement anormal en portant sa prothèse, il perd sa

sensation proprioceptive.

un mouvement de flexion-extension répétées, rapides et alternées du moignon de

cuisse sur l'abdomen, se répétant pendant quelques secondes. Les circonstances

de survenue sont les mêmes, ces myoclonies pouvant survenir aussi la nuit, et

réveillant alors le patient. .. et sa femme.

Les deux types de myoclonies peuvent être plus ou moins associées. Elles sont toujours

précédées et accompagnées de douleur neurologique distale du moignon: sensation de

« grignotage» lors des fasciculations du moignon, sensation de « décharge électrique»

lors des myoclonies segmentaires.

En dehors des mouvements anormaux, le patient se plaint de douleur de sa cheville

fantôme, parfois déclenchée par un hyper appui dans la prothèse. Il décrit des

mouvements de son fantôme, qu'il «commande volontairement ». Il n'existe pas de

troubles végétatifs.

Une reprise chirurgicale du mOlgnon n'a eu aucun effet sur les myoclonies.

L'exploration par potentiels évoqués moteurs avant la chirurgie n'avait pas déclenché

de mouvements anormaux.

L'examen clinique note une amyotrophie quadricipitale majeure du mOlgnon, une

cicatrice d'escarre inguinale gauche. Les réflexes ostéotendineux controlatéraux sont

abolis, le cutané plantaire est en flexion.
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• OBSERVATION 6

Monsieur L. Bel., 29 ans, a présenté une amputation fémorale gauche en 1994, dans les

suites d'un accident de la voie publique. Le bilan lésionnel associait un traumatisme

crânien, avec hémiplégie droite et syndrome cérébelleux, une fracture du bassin, un

traumatisme complexe du membre inférieur gauche. L'amputation avait initialement été

réalisée en tibial, avec reprise secondaire en fémoral du fait d'une ostéite.

Il décrit trois types de mouvements anormaux:

des contractions répétées des ischio-jambiers, sans mouvement du moignon,

répétées pendant environ quinze minutes. Ces fasciculations surviennent en fin

de journée, à l'ablation de la prothèse. Elles sont accompagnées de paresthésies

du moignon (<< sensation de picotement »).

Un mouvement répété, rythmique, en flexion-extension de hanche, persistant

une minute. Ces myoclonies peuvent être rapides ou lentes (fréquence de 0,3

Hz), avec une amplitude d'autant plus grande que le mouvement est rapide. Ces

myoclonies surviennent de la même façon en fin de journée, en l'absence de

prothèse. Les myoclonies lentes sont favorisées par la fatigue ainsi que la notion

d'énervement. Les myoclonies sont accompagnées de douleur neurologique du

moignon à type de «coup d'électricité ».

Une posture prolongée, invincible de la hanche, persistant une minute. Cette

dystonie intervient dans la direction libre: dystonie en flexion de cuisse si le

patient est en décubitus dorsal, dystonie en extension si le patient est en

décubitus latéral. Cette dystonie survient la nuit, accompagnée d'une douleur

fantôme décrite comme une crampe, une contracture du mollet.

Tous ces mouvements ont été notés dès le début de la verticalisation et de l'appareillage

prothétique, lesquels ont été retardés de quelques mois du fait du coma post­

traumatique. Les mouvements de type fasciculation et myoclonie sont favorisés par un

facteur climatique, et sont notés 48 heures avant les changements de temps. Ils sont tous

de survenue spontanée, le soir (fasciculations, myoclonies) ou la nuit (dystonies), sans

qu'une zone gâchette ait été identifiée sur le moignon ou tout autre endroit du corps,

sans qu'on retrouve de stimulus végétatif (miction, défécation, rapport sexuel. .. ). Ils ne

sont provoqués par aucun mouvement, pas plus que par une tâche cognitive (calcul

mental. .. ).
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La percussion distale du moignon ou le mouvement volontaire du moignon peuvent, de

façon inconstante, interrompre les fasciculations des ischio-jambiers. De même, la

pression sur le moignon pour le maintenir en place permet de faire céder myoc1onies et

dystonie. Par contre, le fait de remettre la prothèse en place n'a aucune incidence sur les

mouvements anormaux.

Les fasciculations sont les mouvements anormaux les plus souvent notés par le patient,

devant les myoc1onies, et devant les dystonies. Les myoc1onies sont décrites comme

étant les plus gênantes, car empêchant le port de l'appareillage. Le patient se plaint du

caractère systématiquement douloureux des mouvements anormaux, avec une douleur

propre à chaque type de mouvement.

La reprise chirurgicale du moignon s'est soldée par une fréquence de survenue accrue

des mouvements anorn1aux.

En dehors de tout mouvement anormal, le patient signale une sensation de fantôme non

douloureux, lorsqu'il ne porte pas sa prothèse. Il ne signale aucun mouvement du

fantôme. Il rapporte la sensation de crampe dans le mollet fantôme la nuit, qui peut être

satellite du phénomène dystonique. Les seules douleurs du moignon décrites sont

concomitantes des mouvements anormaux (paresthésies et fasciculations, décharges

électriques lors des myoc1onies). Enfin, des troubles végétatifs à types de sudation

brusque, ou au contraire de zones d'horripilation sont rapportées par crises, avec ou sans

la prothèse, sans douleur ou mouvement anormal associés. Ces troubles végétatifs

épargnent toujours la face interne de cuisse.

L'examen c1inique est sans particularité.

• OBSERVATION 7

Monsieur V. STR., 30 ans, présente une amputation tibiale droite, d'étiologie

traumatique secondaire en 1998 (tentative initiale de traitement conservateur).

Il décrit un mouvement unique, «fulgurant », en flexion de hanche et extension du

genou, survenant deux à trois fois par mois et noté pour la première fois un an après

l'amputation (soit au moment de la verticalisation et de l'appareillage). Cette myoc1onie

survient spontanément de façon brusque lorsqu'il est en décubitus dorsal, parfois suite à

un changement de position (passage du décubitus latéral à dorsal). Elle ne survient

qu'en l'absence de prothèse, uniquement quand le patient est au repos (phase

d'endormissement), dans un contexte de fatigue, jamais la nuit. Le mouvement étant

unique, il n'y a aucun mécanisme d'arrêt. Il n'est pas douloureux.
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Le patient ne décrit pas ce mouvement anormal comme gênant, malS plutôt

« surprenant, parfois effrayant par sa soudaineté et l'impossibilité de le contrôler ». Il

décrit la possibilité d'un même mouvement anormal au niveau du membre controlatéral,

sans préciser si les deux membres sont animés de façon synchrone.

En dehors des mouvements anormaux, le patient rapporte une sensation intermittente de

fantôme, «quand il y pense », qu'il peut animer (mouvement des orteils). Des douleurs

diverses du fantôme sont décrites: paresthésies des orteils, douleur tibiale, crampe du

mollet. Il se plaint parfois de douleur du moignon, paresthésies. Douleurs et fantômes

sont largement influencées par sa condition physique (fatigue), ainsi que par les

changements de temps et température. Il décrit par ailleurs des crises végétatives avec

« froideur» du moignon, cédant progressivement quand il est allongé.

Aucun des traitements proposés en traitement des douleurs neurologiques du moignon

n'a eu d'effet sur le mouvement anormal (traitement médical par carbamazepine, reprise

chirurgicale du moignon).

L'examen clinique retrouve un sIgne de Tinel à la perCUSSIOn du creux poplité,

entraînant une décharge douloureuse mais ne déclenchant pas le mouvement anormal.

• OBSERVATION 8

Monsieur R. SIE., 72 ans, a subi en 1991 une amputation fémorale droite, d'étiologie

vasculaire (ischémie aiguë du membre inférieur).

Il décrit un mouvement vermiculaire de l'extrémité du mOIgnon (fasciculation),

impliquant les ischio-jambiers, associé à une dystonie en flexion de hanche du côté

amputé. Ce mouvement anormal est apparu quelques mois après l'amputation. Il se

reproduit à intervalles irréguliers, parfois de façon quotidienne, parfois avec des

intervalles libres de dix à quinze jours. Il peut persister quelques minutes à quelques

heures. Le mouvement anormal peut survenir avec ou sans prothèse, préférentiellement

le soir. Il peut être observé la nuit, réveillant alors le patient. Il est favorisé par la

fatigue, ainsi que par la notion de changement climatique. Il peut survenir de façon

spontanée ou réflexe: le patient décrit une zone gâchette en regard du grand trochanter

du côté amputé. On retrouve par ailleurs un déclenchement du mouvement anormal lors

des mictions ou des rapports sexuels. Le mouvement anormal n'est pas déclenché par

l'activité musculaire, pas plus que par l'activité mentale. Le mouvement peut être

contrôlé par l'apposition de glace au niveau du moignon. Lorsque le mouvement

survient, le patient est obligé d'interrompre son activité, de retirer la prothèse. Il
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présente systématiquement, de façon concomitante au mouvement, une douleur

neurologique du moignon, à type de « grignotage », qu'il décrit comme insupportable.

Pendant la crise, il décrit aussi une douleur du fantôme, qui persiste après la sédation du

mouvement. Ces deux types de douleurs (du moignon et du fantôme) ne surviennent

jamais en l'absence de mouvement anormal, et ne le précèdent pas. Le patient décrit,

pendant la crise, des troubles végétatifs du moignon, qui lui apparaît glacé.

L'association paracétamol-codéine a un certain effet sur les douleurs, mais n'empêche

pas le mouvement anormal.

Al'examen clinique, on retrouve un signe de Tinel à la percussion du nerf sciatique, qui

entraîne une sensation de décharge électrique différente de la douleur du moignon lors

des mouvements anormaux. Par ailleurs, il existe une limitation des amplitudes

rachidiennes, avec signe de Lasègue positif à la manipulation du moignon. La douleur

n'est pas celle qui accompagne les mouvements anormaux.

• OBSERVATION 9

Madame M. STA., 63 ans, a eu une amputation fémorale gauche en 2001 d'origine

vasculaire (artériopathie des membres inférieurs chez une patiente hypertendue).

Elle décrit deux types de mouvements anormaux, notés deux ans après l'amputation, et

se répétant de façon de plus en plus fréquente (une à deux fois par semaine) :

des contractions musculaires répétées, sans mobilisation du moignon, impliquant

essentiellement les ischio-jambiers, indolore. Ce mouvement survient en

l'absence de prothèse, persiste quelques secondes, jusqu'à l'arrêt par la

manipulation du moignon (serrage et massage). Ces fasciculations sont

spontanées (en journée ou le soir), ou réflexes: elles sont alors déclenchées par

l'activité motrice, en particulier lors des transferts (sortir de voiture, se

pencher... )

un mouvement unique, fixant la hanche en flexion, se prolongeant quelques

minutes. Cette dystonie survient au moment de l'endormissement ou en pleine

nuit. Elle est accompagnée d'une douleur du moignon à type de crampe.

La patiente est gênée par le caractère visible des mouvements anormaux, ainsi que par

l'association aux douleurs en cas de dystonie. Le traitement antalgique par paracétamol

et dextropropoxyphène n'a eu aucune incidence sur les mouvements anormaux.

En dehors de tout mouvement anormal, elle décrit un fantôme douloureux (sensation de

pied qui enfle et se crispe), la notion de mouvements involontaires des orteils fantômes.
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Elle décrit par ailleurs une douleur vasculaire du moignon, positionnelle. Elle ne

présente pas de troubles végétatifs du moignon.

L'examen clinique est sans particularité, la trophicité du moignon est satisfaisante.

• OBSERVATION 10

Madame M. THO., 36 ans, présente une amputation tibiale gauche en 1986 (à 18 ans)

sur une agénésie longitudinale du membre inférieur, avec notion d'ostéites récidivantes.

Elle décrit des mouvements anormaux en flexion-extension alternées du genou gauche,

survenant à l'occasion de paroxysmes douloureux du moignon. L'épisode peut durer de

quelques secondes à une demi-heure, les mouvements se répétant alors par salves

rapprochées. Les myoclonies sont relevées pour la première fois dans le dossier médical

en 2003. La patiente ne peut préciser leur date d'apparition, qui est bien antérieure.

Cependant, les mouvements anormaux se sont nettement intensifiés à partir de 2002,

date de majoration des douleurs du moignon, de tonalité névromateuse. Ces myoclonies

surviennent préférentiellement sans la prothèse, parfois la nuit, de façon spontanée ou

réflexe, avec une zone gâchette sur le membre contro-latéral. Elles sont déclenchées lors

des rapports sexuels. Elles peuvent être observées en eau profonde, avec alors une

fréquence accrue. La patiente ne peut les déclencher de façon volontaire, mais peut les

entretenir autant qu'elle le désire lorsque les myoclonies surviennent (<< comme on

claque des dents »). Elle peut faire céder les myoclonies en serrant manuellement

l'extrémité du moignon et en le massant. La plainte principale de la patiente est vis à vis

de ses douleurs neurologiques du moignon, quasi continues. Ce n'est que lorsqu'elles

sont maximales que les mouvements anormaux surviennent.

La patiente a pu bénéficier de plusieurs enregistrements lors de stimulations

magnétiques trans-crâniennes, initialement pour explorer les douleurs neurologiques du

moignon et l'éventuelle implication d'un névrome dans leur genèse.

lors du premier enregistrement en février 2003, chaque stimulation magnétique

corticale reproduit la douleur du moignon, et déclenche des myoclonies. Le

névrome étant dès lors considéré comme pathologique et responsable des

douleurs du moignon, elle subit en novembre 2003 une reprise chirurgicale avec

exérèse du névrome. Les douleurs et les myoclonies cèdent alors pendant

quelques mois, puis reprennent progressivement à moindre échelle.
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en JUIll 2004, un nouvel enregistrement PEM entraîne le déclenchement

systématique des myoclonies, mais pas de phénomène douloureux. La patiente

se plaint dans les mois suivants d'une majoration des douleurs du moignon, qui

reprennent leur acuité d'avant l'intervention, avec récidive des mouvements

anormaux aux paroxysmes douloureux.

en décembre 2004, à l'occasion d'un nouvel enregistrement, on observe des

fasciculations spontanées, continues, arythmiques de l'extrémité du moignon, au

niveau des gastrocnémiens. La stimulation magnétique trans-corticale déclenche

une majoration des douleurs neurologiques du moignon, ainsi que la survenue

des myoclonies en flexion-extension du genou gauche. La répétition des

stimulation entraîne la survenue d'une dystonie en flexion de hanche associée

aux myoclonies. Ces phénomènes moteurs persistent quelques secondes après la

stimulation, les fasciculations distales étant les dernières à céder. Une injection

de 100 unités de toxine botulique A est réalisée en janvier 2005, répartie en

quatre points dans les ischio-jambiers. La patiente signale, cinq jours après

l'injection, la diminution notable des douleurs du moignon et la disparition des

myoclonies, lui permettant d'arrêter tout traitement médicamenteux.

trois semaines après l'injection, un nouvel enregistrement PEM est réalisé: les

fasciculations spontanées, distales du moignon ont disparu. Les stimulations

magnétiques trans-corticales déclenchent des myoclonies, mais nettement moins

soutenues qu'avant l'injection de toxine. Quand les myoclonies cèdent après

quelques secondes, on observe la poursuite des fasciculations distales, comme

une sorte de phénomène d'épuisement. La répétition des stimulations finit par

entraîner une dystonie en flexion de hanche, de façon plus tardive et moins

marquée qu'avant l'injection. Les douleurs du moignon ne sont plus provoquées

par les PEM.

en mai 2005, la patiente est revue, avec une récidive progressIve des

phénomènes douloureux et myocloniques. La stimulation magnétique trans­

corticale déclenche à nouveau douleurs et myoclonies. Devant l'efficacité du

geste précédent, une nouvelle injection intra-musculaire de toxine botulique est

réalisée. La patiente rapporte un soulagement partiel des douleurs et myoclonies

trois semaines après l'injection.
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Al'examen clinique, on note une exagération et une diffusion du réflexe rotulien droit,

dont la percussion déclenche des myoclonies du moignon controlatéral (flexion­

extension alternées du genou gauche, avec ébauche de flexion de hanche) . Le réflexe

achilléen droit est normal, le cutané plantaire en flexion. Le réflexe rotulien gauche est

vif et polycinétique, déclenchant des myoclonies en flexion-extension du genou gauche

suivies de fasciculations distales du moignon. Les réflexes des membres supérieurs sont

normaux. L'examen clinique est sans particularité par ailleurs.

Un enregistrement au laboratoire du mouvement est réalisé en juin 2005 (figure 2),

soient trois semaines après la deuxième injection in situ de toxine botulique. Les

douleurs du moignon et les mouvements anormaux se sont nettement amendés. On peut

préciser les caractères de chaque mouvement élémentaire, qui sont notés au niveau du

moignon pour toute recherche de réflexe des membres inférieurs (rotulien gauche

homolatéral à l'amputation, rotulien et achilléen droits, cutané plantaire droit) :

les myoclonies répétées en flexion et extension de genou survielll1ent avec une

latence variable après la percussion du réflexe rotulien homolatéral, latence

variant de quasi nulle à 100 ms. Elles sont arythmiques, rapides (5 à 8 Hz),

variables en amplitude (de 10 à 45°) (figure 2.1). On note, lors de la recherche

du cutané plantaire controlatéral, deux salves distinctes de myoclonies du

genou: la première est pseudo rythmique à 8 Hz, se prolongeant 2 secondes, elle

est relayée par des myoclonies plus lentes et irrégulières entre 1 et 2 Hz (figure

2.2). L'enregistrement électromyographique de surface montre la présence de

contraction à la fois des ischio-jambiers et du quadriceps, de façon synchrone.

on observe des mouvements répétés en flexion de hanche, d'autant plus

importants en amplitude qu'on répète la stimulation. Le premier mouvement de

chaque série est le plus ample, on observe lors de la recherche du cutané

plantaire controlatéral une touche dystonique associée, maintenant la hanche en

flexion prolongée. Ces mouvements de hanche sont notés après une latence

reproductible de 140 ms après la percussion du réflexe rotulien homolatéral. Le

mouvement est pseudo-rythmique, entre 1,5 et 2 Hz (figure 2.3).

on note des contractions spontanées des gastrocnémiens médial et latéral, au

niveau du moignon tibial, en salves pseudo-rythmiques d'une seconde, avec une

fréquence estimée à 5 Hz. Ces fasciculations s'épuisent en dernier (figure 2.4).
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Figure 2.1 : Myoclonies en flexion-extension du genou gauche
(enregistrement lors de la percussion du réflexe rotulien gauche)
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Figure 2.2 : Myoclonies en flexion-extension du genou gauche
(enregistrement lors de la recherche du réflexe cutané plantaire droit)
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Figure 2.3: Myoclonies en flexion de hanche gauche
(enregistrement lors de la recherche du réflexe cutané plantaire droit, 3 répétitions)
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Figure 2.4 : Contractions musculaires isolées du gastrocnémien latéral gauche
(enregistrement des mouvements verticaux du marqueur jambier gauche, réalisé lors de la recherche du réflexe rotulien droit)
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• OBSERVATION 11

Monsieur LAN., 34 ans, subit une amputation tibiale gauche pour ostéosarcome en

1990.

Quelques mois après l'amputation, il décrit trois types de mouvements anormaux:

un mouvement en flexion-extension répétées du genou gauche, comparées « au

lapin qui tape la patte» (1), survenant au repos (lorsqu'il regarde la télévision ou

qu'il est couché sur le dos), lorsque le genou est en extension, en l'absence de

prothèse. C'est le mouvement combiné de flexion de hanche et extension du

genou (soulever le membre inférieur tendu du plan du lit) qui déclenche le

mouvement anormal. Le mouvement peut être inconstamment contrôlé par le

serrage du moignon, avec mise en flexion du genou. Ce type de myoclonies

rythmiques est indolore.

un mouvement unique en extension du genou lors des douleurs neurologiques du

moignon de type décharge électrique, en particulier en position assise avec la

prothèse. Ces clonies gênent la conduite automobile.

une contraction prolongée du gastrocnémien latéral, survenant dans des contexte

de fatigue ou de façon spontanée. Elle survient sans la prothèse.

Il bénéficie de plusieurs explorations par stimulation magnétique trans-corticale, dans le

cadre de douleurs neurologiques du moignon. Les PEM en 2001 sont négatifs (ne

déclenchant ni douleurs, ni phénomènes myocloniques). Devant la majoration des

phénomènes douloureux, une reprise chirurgicale est décidée en décembre 2002. Aucun

névrome n'est retrouvé, il est procédé à la résection de la tête du péroné. L'intervention

n'a aucune incidence sur les douleurs, mais les myoclonies sont modifiées: dans un

premier temps, les myoclonies intentionnelles disparaissent, et sont notées

spontanément dans les contextes de stress. Puis ces myoclonies disparaissent totalement

un an après l'intervention, alors que les douleurs neurologiques du moignon persistent.

Lors d'un nouvel examen par PEM en mars 2005, ce dernier ne permet de déclencher ni

douleur ni myoclonie. Une infiltration de toxine botulique est réalisée le même jour,

avec injection en quatre points intra-musculaires. On observe lors de l'injection le

déclenchement de myoclonies rythmiques du genou gauche.

A l'examen clinique, le réflexe ostéotendineux gauche est vif, mais ni polycinétique ni

diffusé. Sa percussion ne déclenche pas les myoclonies. Les réflexes ostéotendineux

rotulien et achilléen droits ne sont pas retrouvés.



• OBSERVATION 12

Monsieur HUG, est amputé en fémoral en 2000, suite à la rupture d'un anévrysme

poplité.

Il décrit l'apparition, un an après l'amputation, de mouvements rythmiques en flexion

de hanche. Ces mouvements surviennent au repos, préférentiellement le soir, et en

l'absence de prothèse. Ils sont indolores.

Il décrit par ailleurs la survenue de contractions spontanées, répétitives, touchant le

quadriceps et les adducteurs, sans mouvement de la hanche. Ces mouvements

involontaires peuvent être observés jour et nuit, et sont indolores.

Enfin, le patient se plaint de douleurs du fantôme, qui surviennent brutalement après

une période de sensation de paresthésies. Lorsque la douleur vraie survient, il décrit

un « sursaut» douloureux, avec un mouvement unique de flexion de hanche.

La palpation du moignon ne déclenche pas les myoclonies, pas plus que la stimulation

magnétique trans-corticale, en juin 2005, qui ne déclenche par ailleurs aucune douleur

(absence de névrome pathologique). Les réflexes ostéotendineux du membre inférieur

controlatéral ne sont pas retrouvés: leur percussion ne déclenche pas le mouvement

anormal.

• OBSERVATION 13

Mademoiselle F. DON., subit une amputation tibiale gauche en 1990 suite à un purpura

fulminans lors d'une méningite à méningocoque.

Elle décrit deux types de mouvements anormaux de son moignon:

un «tremblement» du moignon tibial en flexion-extension de genou, autour

d'une position d'équilibre en demi-flexion de genou (elle décrit que l'extension

complète du genou est alors impossible). Ce mouvement involontaire survient

essentiellement le soir, dans un contexte de fatigue musculaire, toujours en

l'absence de prothèse. Il est accompagné de paresthésies non douloureuses du

moignon. Il a été noté quelques mois après l'amputation. Il survient au

maximum une fois par semaine.

Un mouvement brusque en extension du genou, mouvement umque

«comparable à un réflexe» ostéotendineux, à l'occasion d'une douleur

neurologique à type de décharge électrique dans le moignon. Cette myoclonie
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umque peut se répéter toutes les 5 minutes, pendant une cnse de 2 heures

maximum. La myoclonie peut survenir avec ou sans prothèse, jamais lorsque le

membre amputé est en appui. Il ne semble pas y avoir de circonstance

favorisante (aucun lien avec l'effort musculaire), d'horaire préférentie1. Le

mouvement n'a jamais été noté la nuit. Ce type de myoclonie serait apparu plus

tôt après l'amputation, et se répète environ une fois par semaine.

• OBSERVATION 14

Monsieur lM RAN., 56 ans, présente une amputation tibiale gauche d'origine

traumatique réalisée en 2000.

Il décrit des mouvements répétés, en flexion-extension du genou, « comme si le bout de

la jambe saute », se prolongeant moins d'une minute, associés à une douleur

neurologique du moignon à type de décharge électrique. Ces mouvements imprévisibles

surviennent la journée, sans horaire préférentiel, quand il est assis, avec ou sans

prothèse. Il invoque une relation avec les changements de temps. Le mouvement

anormal cède spontanément, et peut se répéter deux à trois fois dans la même journée. Il

a été remarqué peu de temps après la reprise chirurgicale du moignon réalisée trois mois

après l'amputation initiale.

• OBSERVATION 15

Monsieur M. BUT, présente une amputation tibiale droite d'origine vasculaire

(ischémie aiguë du membre inférieur en 2000).

Il décrit un « tremblement» de l'extrémité du moignon, avec contractions répétées des

muscles distaux sans mouvement du genou, survenant à l'effort (marche sur un

kilomètre). Ce mouvement anormal peut survenir avec ou sans prothèse, jour et nuit, de

façon quotidienne. Il est décrit comme désagréable, avec parfois des sensations de

paresthésies.

• OBSERVATION 16

Monsieur ALM, 61 ans, a subi deux amputations d'origine vasculaire: amputation

tibiale gauche en 200 l, amputation fémorale droite en 2002.
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Quelques mois après l'amputation tibiale, il décrit l'apparition de mouvements répétés

durant quelques secondes, en flexion et extension de genou. Ces mouvements

surviennent la journée, sans horaire préférentiel, exclusivement en l'absence de

prothèse. Ils peuvent être contrôlés, de façon systématiquement efficace, par le serrage

manuel du moignon. Ces mouvements anormaux ne sont pas décrits comme gênants,

même s'ils sont systématiquement associés à une douleur du fantôme. Le patient

n'identifie pas de facteur déclenchant.

• OBSERVATION 17

Madame CHA, 83 ans, présente une amputation tibiale gauche d'origine traumatique en

1967.

Un an après l'amputation, elle décrit la survenue de mouvements anormaux de son

moignon, caractérisé par un mouvement unique en extension du genou, qui se répète

toutes les minutes par crise pouvant durer 48 heures. Ce mouvement peut être observé

avec ou sans prothèse, de façon spontanée ou provoquée par une stimulation sensitive

(zone gâchette sur le moignon). Il peut survenir indifféremment jour et nuit, et serait

favorisé par certaines conditions climatiques. Il est systématiquement accompagné

d'une douleur du moignon, comparée à «une rage de dents, des lancées ». Il n'existe

aucun moyen de contrôler les mouvements anormaux. Ces derniers gênent la patiente

par leur caractère douloureux et leur incidence sur le port de la prothèse. La patiente ne

décrit pas de traitement entrepris.

• OBSERVATION 18

Monsieur HIN, 69 ans, présente une amputation fémorale gauche, d'origine traumatique

(réalisée en 2003, deux mois après un accident de la voie publique).

Un mois après l'amputation, il décrit des mouvements rythmiques de son membre

résiduel, en flexion de hanche, se répétant pendant trois minutes. Ils surviennent de

façon spontanée, le soir, lorsque le patient est allongé sans sa prothèse. Une douleur du

fantôme précède, accompagne et suit le mouvement anormal. Ce dernier peut être

contrôlé en maintenant manuellement le moignon, mais reprend aussitôt que le patient

relâche sa pression sur le moignon. Le patient se dit gêné par le mouvement anormal

pour le port de sa prothèse, pour ses activités quotidiennes, et par la douleur associée.
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• ÛBSERVATlON 19

Monsieur lAC, 51 ans, a subit une amputation traumatique bilatérale en 1972, radiale et

humérale.

Plusieurs mois après l'accident, il décrit l'apparition de contractions répétitives des

muscles de chaque moignon, sans déplacement segmentaire visible, se prolongeant

pendant quelques minutes. Ces contractions surviennent spontanément, sans horaire

particulier (jour et nuit), et sont ressenties avec ou sans la prothèse. Elles surviennent

indifféremment sur chaque moignon, mais jamais de façon simultanée des deux côtés.

Les muscles impliqués sont variables d'une fois sur l'autre, au moins pour le moignon

d'avant-bras. Les contractions sont précédées et accompagnées de paresthésies allant

jusqu'à la crampe douloureuse. Le patient est gêné par le caractère douloureux de ses

mouvements anormaux, leur incidence sur son autonomie dans les actes de la vie

journalière, ainsi que sur l'appareillage: il a en effet abandonné la prothèse

myoélectrique, du fait d'activation incontrôlée de l'ouverture de la main.

• ÛBSERVATlON 20

Monsieur WEB, 76 ans, présente une amputation traumatique fémorale gauche en 1965.

Un à deux ans après l'amputation, il décrit la survenue de «sursauts» du moignon:

mouvement unique en flexion de hanche, de façon spontanée ou provoquée par une

stimulation sensitive. Ce mouvement peut se répéter pendant une quinzaine de minutes.

Il survient sans horaire préférentiel, de jour comme de nuit, avec ou sans prothèse. Il est

systématiquement associé à une douleur du moignon. Le patient est gêné pour le port de

son appareil par ces mouvements anormaux, ainsi que par leur caractère douloureux.

Les traitements médicamenteux entrepris n'ont eu aucune efficacité sur les mouvements

anormaux.

Par ailleurs, le patient décrit des sensations de douleurs et de paresthésies du moignon et

du fantôme.
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Tableau 4 :
Caractéristiques cliniques des mouvements anormaux des patients (série personnelle)

AMPUTATION: MOUVEMENTANORMAL:
(1)

CirconstancesSexe Niveau Latence Typologie Fréquence Douleur ROT
de survenue

M Tibiale T qqj Myo. Répétées ? Sou P Indolore

18 mois Myo. Unique S Indolore

2 M Radiale T ? Fasciculations 1-2/ mois Sou P Paresthésies
(rasage)

3 M Fémorale R 18 mois Dystonie 4/ j à 1 / mois S DouleurM

? Myo. Unique P Paresthésies ++

4 M Fémorale T 1 an Myo. Répétées 1/2 mois S Douleur
F+M

5 M Fémorale V 3 ans Fasciculations 1 /2-3 j S (repos) ou P DouleurM

3 ans Myo. Répétées 1 /2-3 j S (nuit +) Douleur M

6 M Fémorale T qq mois Fasciculations S Paresthésies

qq mois Myo. Répétées S Douleur M

qq mois Dystonie S (nuit +) Douleur F

7 M Tibiale T 1 an Myo. Unique 2-3/ mois Sou P (action) Indolore

8 M Fémorale V qq mois Fasciculations 1/ j à 2 / mois Sou P (soir) Douleur M

9 F Fémorale V 2 ans Fasciculations ? S ou P (action) Indolore

2 ans Dystonie ? S (nuit+) Douleur M

10 F Tibiale Autre ? Myo. Répétées Intermittent à S ouP Douleur M ++
+ dystonie quasi-continu

+ fasciculation

II M Tibiale Tum. qq mois Myo. Répétées ? P (action) Indolore N

qq mois Myo. Unique ? S DouleurM N

qq mois Dystonie ? S ? N

12 M Fémorale V 1 an Myo. Répétées ? S (soir) Indolore

1 an Fasciculations ? S (jour et nuit) Indolore

1 an Myo. Unique ? S DouleurF

13 F Tibiale Autre qq mois Myo. Répétées 1/ semaine S (soir) paresthésies
+ dystonie

qqj Myo. Unique 1/ semaine S (jour) DouleurM

14 M Tibiale T 3 mois Myo. Répétées 2-3/ j S (repos) Douleur M

15 M Tibiale V ? Fasciculations Quotidien P (marche) Paresthésies

16 M Tibiale V qq mois Myo. Répétées ? S (jour) DouleurF

17 F Tibiale T 1 an Myo. Unique Sou P Douleur M

18 M Fémorale T 1 mois Myo. Répétées ? S (soir) DouleurF

19 M Radiale T qq mois Fasciculations ? S (jour et nuit) Paresthésies

Humérale T qq mois Fasciculations ? S (jour et nuit) Paresthésies

20 M Fémorale T 1 an Myo. Unique ? S (jour et nuit) Douleur M

Sexe M: masculin,' F : féminin,' Etiologie T: traumatique,' V: vasculaire,' Tum. : tumorale
Typologie: Myo. Unique: myoclonie unique,' Myo. Répétées: myoclonies répétées,'
Circonstances de survenue: S: spontanée,' P : provoquée,' Douleur M: du moignon,' F: du fantôme
ROT: réflexes ostéotendineux " ++ : exagérés,' N: normaux,' - : abolis
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5.2.2. Synthèse des observations

a) Nombre et type de mouvement anormal

Afin de préciser la typologie des mouvements anormaux des amputés, on peut

distinguer ces derniers selon leur caractère unique ou répété, selon l'existence d'un

déplacement segmentaire. On distingue ainsi quatre types élémentaires de mouvement

anormal, qui peuvent éventuellement être associés (figure 3):

mouvement unique, avec déplacement segmentaire.

mouvement unique, avec ou sans déplacement, mais fixant une posture.

mouvement répété, avec déplacement segmentaire.

contractions musculaires répétées, sans déplacement segmentaire visible,

touchant les muscles distaux du moignon.

Dans notre série, 6 patients sur 20 présentent deux types de mouvements anormaux

distincts (observations l, 3, 5, 9, 13, 19), 3 patients sur 20 en présentent trois

(observations 6, Il, 12), soient respectivement 30% et 15% de nos patients. Pour 20

patients examinés, on relève donc 32 mouvements anormaux distincts dans leurs

caractéristiques séméiologiques.

• Mouvement unique, avec déplacement segmentaire:

On retrouve ce type de mouvement anormal chez 8 patients de notre étude: dans 6 cas,

il s'agit d'un mouvement exclusif de l'articulation sus-jacente à l'amputation,

systématiquement à l'occasion d'une vive douleur du moignon (extension du genou en

cas d'amputation tibiale, flexion de hanche en cas d'amputation fémorale) (observations

3, Il, 12, 13, 17,20). Deux amputés tibiaux décrivent un mouvement brusque combiné

de flexion de la hanche et d'extension du genou, indolore (observations 1, 7).

Chez certains, ce mouvement peut se répéter en crises : l'un décrit une répétition toutes

les 5 minutes pendant 20 rnn, un autre une répétition par minute pendant une crise

pouvant se prolonger 48 h.

• Mouvement unique, avec ou sans déplacement, mais fixant une

posture:

Il est décrit par trois amputés fémoraux de façon stéréotypée (observations 3, 6, 9):

flexion douloureuse, prolongée du moignon de cuisse sur l'abdomen, survenant la nuit.

Cette posture est maintenue de 1 à 15 mn.
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Un amputé tibial (observation Il) décrit une contraction prolongée, douloureuse, de son

mollet (prédominant sur le gastrocnémien latéral), sans mouvement du genou ni notion

de posture fixée, essentiellement dans les contextes de fatigue musculaire.

• Mouvement répété, avec déplacement segmentaire:

Il concerne 9 patients de notre série (observations 1, 4-6, Il, 12, 14, 17, 20). Les

patients décrivent une implication exclusive de l'articulation sus-jacente à l'amputation.

Le seul enregistrement au laboratoire du mouvement (observation 10) a montré

l'association de mouvements répétés des deux articulations du membre inférieur amputé

(genou et hanche), arythmiques, asynchrones, de fréquence variant entre 1,5 et 8 Hz.

• Contractions musculaires répétées visibles sous la peau, sans

déplacement segmentaire visible:

Elles sont décrites par sept patients de notre série (observations 2,5,6,9,12,15,19), mais

représentent huit mouvements anormaux distincts, un bi-amputé de membres supérieurs

décrivant ce phénomène au niveau de chacun de ses membres résiduels mais jamais de

façon concomitante. Ces contractions ne concernent que les muscles du moignon. Les

crises durent quelques minutes pour la majorité des patients. L'un d'eux décrit une crise

prolongée jusque 2 heures.

• Association de mouvements élémentaires:

On la retrouve pour trois patients de la série (observations 8, 10, 13). Cette association

est stéréotypée pour un patient donné, avec systématiquement un élément dystonique.

b) Circonstances de survenue

• Délai d'apparition

La latence de survenue des mouvements anormaux par rapport à l'amputation est très

variable, de quasi immédiate à plusieurs années (figure 6). Un patient décrit la survenue

de son mouvement anormal dans les jours suivants l'amputation (3% des mouvements

anormaux), quatorze patients donnent un délai de quelques mois (44%), quatorze

patients invoquent un intervalle libre d'un à trois ans (44%). Le délai n'est pas précisé

dans trois observations.
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• Caractère spontané ou provoqué

On distingue des mouvements anormaux de survenue exclusivement spontanée (59%

dans notre série), de survenue exclusivement provoquée (3%), ou indifféremment

spontanée ou provoquée (38%). (figure 7)

• Horaire de survenue

Sur les 32 mouvements anormaux décrits par les patients, 15 surviennent le soir ou la

nuit (47%), 6 surviennent exclusivement le jour (19%), 9 n'ont pas d'horaire

préférentiel diurne ou nocturne (28%).

• Survenue avec ou sans prothèse

Pour les 32 mouvements anormaux de notre série, un seul survient exclusivement avec

la prothèse (figure 8). 14 mouvements anormaux peuvent être observés aussi bien avec

que sans prothèse (44%). 16 surviennent exclusivement sans prothèse (50%).

c) Phénomènes neurologiques concomitants du mouvement anormal

56% des mouvements anormaux décrits par nos patients sont douloureux. Dans un tiers

des cas, la douleur précède l'apparition du mouvement anormal, et persiste pendant

toute la crise. Les douleurs sont principalement localisées au niveau du moignon, et sont

de tonalité neurogène: «décharge électrique» (7 citations), «crampe» (3 citations),

«grignotage du moignon» (2), «lancées, comme une rage de dent» (1). 4 patients

signalent une douleur du fantôme, qui peut être ressentie en plus de la douleur du

moignon. L'un des patients décrit bien que les deux douleurs apparaissent en même

temps que le mouvement anormal, mais que seule la douleur du fantôme persiste après

l'arrêt du mouvement.

Des paresthésies accompagnent 16% des mouvements anormaux.

28% des mouvements anormaux sont strictement indolores dans notre série (figure 9).

Les sensations de fantôme signalées par les patients lors des mouvements anormaux

sont systématiquement des fantômes douloureux (4 patients, soient 20%).

La survenue de phénomène végétatif lors des mouvements anormaux n'est signalée que

par un patient (3% des mouvements anormaux de notre série), comme une sensation de

moignon glacé (observation 8). Il s'agit d'un patient artéritique.
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5.3. DISCUSSION

5.3.1. Limites de l'étude

Sur les 32 mouvements anormaux décrits par les 20 patients de l'étude, seuls 4 ont pu

être observés lors de la consultation, avec un enregistrement au laboratoire du

mouvement avec EMG dans un cas. Toutes les autres descriptions sont des données

d'interrogatoire: la typologie exacte ne peut qu'être déduite de la description qu'en fait

le patient.

5.3.2. Description clinique: confrontation avec les données de la

littérature

a) Typologie du mouvement anormal: caractéristiques spatiales et

temporelles

L'interrogatoire précis de nos patients a mis en lumière la co-existence fréquente de

plusieurs types de mouvements anormaux pour un patient. Cette notion était déjà

présente pour 22% des patients de la littérature (observations de Thomas et Amyot 22,

Jacono 25, observations 1 et 4 de Steiner 23). Dans notre série, 30 % des patients

présentent deux types de mouvements anormaux, 15% en présentent trois.

Les différents types de mouvements élémentaires que nous avons décrits ont tous été

rapportés dans des observations de la littérature, en proportions variables (figure 3) :

• mouvement unique, avec déplacement segmentaire. Il est caractéristique d'une

myoclonie isolée, décrite par Gastaut.

Ce type de myoclonie unique, brutale, est décrit pour huit de nos patients, et

dans l'observation de Monier-Vinard 21. Elle peut se répéter en « crises », avec

une fréquence trop faible selon Gastaut pour parler de myoclonies répétées.

• mouvement unique, avec ou sans déplacement, mais fixant une posture: il s'agit

d'une dystonie.

Elle est décrite pour deux de nos patients, ainsi que dans l'observation 3 de

Steiner 23.

Un dernier patient de notre série, amputé tibial, décrit une contraction prolongée,
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douloureuse, de son mollet, essentiellement dans les contextes de fatigue

musculaire: ceci s'apparente plus à une contracture musculaire qu'à une

dystonie proprement dite (patient Il).

• mouvement répété, avec déplacement segmentaire. Il s'apparente aux

myoclonies répétées de Gastaut. Le fait que la plupart des descriptions reposent

sur l'interrogatoire du patient limite cependant l'interprétation: il est possible

qu'il s'agisse parfois de tremblement ample, défini comme une oscillation

autour d'un point d'équilibre.

Ces myoc1onies sont les plus fréquemment décrites, rapportées par 9 de nos

patients, et 14 patients de la littérature (observations de Charcot 1, de Tinel et de

Souques 20, de Jacono 24,25, Marion 26, Kulisevski 27 , Devetag-Chalaupka 28,

Kem 29, observations 1,2,4 et 5 de Steiner 23).

Ce type de myoc1onies répétées est indifféremment décrit comme rythmique,

pseudo-rythmique ou arythmique. Sa fréquence n'est détaillée que dans trois

observations de la littérature, estimée entre 1,3 et 4 Hz 26,29, ce qui les place à la

limite des myoc1onies rapides telles que définies par Gastaut (supérieures à 2

Hz). La crise myoc1onique dure de quelques secondes à quelques minutes, voire

quelques heures pour un cas 27.

• contractions musculaires répétées, sans déplacement segmentaire visible,

touchant les musc1es distaux du moignon. En l'absence d'enregistrement

électromyographique, il est impossible de préciser s'il s'agit de fasciculations

(contraction de fibres musculaires isolées) pouvant avoir un aspect de

myokimies, ou de myoc1onies parcellaires (contraction d'un chef musculaire

isolé, ou d'un groupe musculaire complet, mais ne développant pas une force

suffisante pour déplacer le segment articulaire). Ce type de mouvement anormal

est rapporté dans les différentes figures comme «fasciculations », par souci de

conCIsIOn.

Elles sont rapportées pour 8 de nos patients, 3 dans la littérature (observations 1

et 4 de Steiner 23, Jacono 25)

• association de mouvements élémentaires:

Elle est décrite pour quatre patients de notre série, trois dans la littérature

(observations de Monier-Vinard 21, Thomas 22, Baruah 24). Tous les patients
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présentent un élément dystonique auquel se surajoutent soit des myoclonies

répétées, soit une myoclonie unique (mouvement brusque de flexion de hanche,

laquelle est ensuite maintenue plusieurs secondes dans l'observation personnelle

3), soit des fasciculations. La dystonie et les fasciculations se prolongent après

l'arrêt des myoclonies.

Les mouvements anormaux sont strictement cantonnés au moignon, qu'ils concernent

exclusivement les muscles du membre résiduel, ou des muscles plus proximaux pouvant

mettre en jeu une ou plusieurs articulations sus-jacentes à l'amputation. Baruah

rapporte, chez une patiente amputée fémorale, la contraction intermittente des muscles

abdominaux inférieurs homolatéraux, lors des myoclonies du moignon 24.

Dans un seul cas, rapporté par Devetag-Chalaupka, l'EMG met en évidence une

diffusion du mouvement aux muscles correspondants controlatéraux à l'amputation 28.

Figure 3 :

Typologie des mouvements anormaux des membres résiduels

25 -,------------------------------,

2O-j-------

15 +--------

10 -j--------

• série de la littérature

D série personnelle

5
8 9 8

o+-___'___L_~--L---L-_,___---'-------.JL-~--L---L-_,___---'---L-~

Myoclonie
unique
(n = 9)

Myoclonies
répétées
(n =22)

Fasciculations
(n = 11)

Dystonie
(n = 5)

Association
de mouvements

(n = 6)

Les figures 4 et 5 présentent les différents mouvements anormaux du membre résiduel

selon l'étiologie et le niveau d'amputation. L'analyse statistique ne relève pas de

corrélation statistiquement significative entre la typologie du mouvement anormal

observé et le niveau ou l'étiologie de l'amputation. L'analyse statistique peut être

négative en raison du faible échantillon étudié.
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Figure 4 :

Typologie des mouvements anormaux selon le niveau d'amputation

(série personnelle)
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Figure 5 :

Typologie des mouvements anormaux selon l'étiologie d'amputation

(série personnelle)
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b) Circonstances de survenue

• Délai de survenue

La latence de survenue des mouvements anormaux par rapport à l'amputation est très

variable, de quasi immédiate à plusieurs années (figure 6), le maximum étant rapporté

dans la littérature, avec un intervalle libre de 10 ans.

Un tiers des mouvements anormaux décrits dans la littérature surviennent dans les jours

suivant l'amputation, quelle que soit la typologie du mouvement anormal (observations

de Thomas 22, observation 2 de Marion 26, 1 de Kulisevski 27, 2 et 4 de Steiner 23). Seul

un patient de notre série décrit la survenue immédiate de myoclonies répétées de son

moignon tibial. Il la distingue bien d'avec la latence de survenue de 18 mois d'un

mouvement unique (observation 1).

Pour la grande majorité des patients (87% dans notre série, 50% pour la littérature), le

délai d'apparition des mouvements anormaux se compte en mois. La précision est très

relative: de quelques mois à 3 ans, aussi bien pour notre série que pour la littérature.

Dans un seul cas de la littérature (observation 5 de Steiner 23), un intervalle libre de 10

ans est décrit. Il faut préciser que ce patient développe 19 ans après l'amputation une

symptomatologie déficitaire liée à une myélopathie cervico-arthrosique, dont la cure

chirurgicale permet de voir disparaître les mouvements anormaux du moignon.

Figure 6:

Latence de survenue des mouvements anormaux (série personnelle)
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On trouve, pour certains patients, des circonstances particulières d'apparition. Les

mouvement anormaux sont signalés dans un contexte d'abcès (observation de Tinel 20),

dans les suites d'une reprise chirurgicale (observations 1 de Steiner 23, personnelle 14),

au moment de la verticalisation et de l'appareillage (observations de Thomas 22,

personnelles 6, 7). Chaque fois que la survenue des mouvements anormaux est

concomitante de l'appareillage, c'est lorsque celui-ci a du être retardé de plusieurs mois

du fait de difficultés de cicatrisation ou de l'état général du patient. Pour une de nos

patientes, la fréquence des mouvements anormaux est largement majorée à partir du

moment où elle présente une douleur du moignon de caractère névromateux

(observation 10).

La fréquence de répétition du mouvement anom1al est, là aussi, excessivement variable,

et n'est pas dépendante du type de mouvement anormal présenté. Certains sont

présentés comme quasiment continus (observation 10, de Tinel, Monier-Vinard, Steiner,

Kulisevsky, Devetag-Chalaupka, Kem 20, 21, 23, 27-29). D'autres sont de survenue

quotidienne, variant de 1 à 20 épisodes par jour (observations 14, 15, de Souques,

Thomas, Jacono, Steiner 20,22,23,25), hebdomadaire (observations 5, 7, 13) ou mensuelle

(observations 2, 4). Au maximum, Baruah rapporte le cas d'un patient ne présentant que

3 à 8 épisodes par an 24.

Quatre patients de notre série décrivent bien que la fréquence de survenue est aléatoire:

passant de 4 épisodes par jour à 1 par mois, de quotidien à bimensuel...

• Caractère spontané ou réflexe

Les circonstances de survenue des mouvements anormaux, en particulier leur caractère

spontané ou réflexe, ne sont qu'inconstamment rapportées dans la littérature.

On distingue ainsi des mouvements anormaux de survenue exclusivement spontanée

(19% des descriptions de la littérature, 59% dans notre série), de survenue

exclusivement provoquée (14% dans la littérature, 3% dans notre série), ou

indifféremment spontanée ou provoquée (38% dans la littérature comme dans notre

série) (figure 7).
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Figure 7:

Caractère spontané ou provoqué des mouvements anormaux (série personnelle)
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Les stimulis provoquant les mouvements anormaux sont de divers types:

musculaires (7 descriptions dans la littérature, 5 dans notre série),

sensitifs (8 patients dans la littérature, 5 dans notre série),

végétatifs (3 descriptions dans notre série, aucune dans la littérature),

stimuli « général » (décrit pour trois patients de la littérature).

Les mouvements anormaux engendrés par l'action sont provoqués par un mouvement

stéréotypé:

mouvement volontaire du moignon (8 patients), par exemple lors des transferts

(passage du décubitus latéral à dorsal, montée dans une voiture, mouvement de

soulever le membre du plan du lit, en combinant flexion de hanche et extension

du genou..),

à la marche (3 patients),

lors d'un mouvement d'un autre segment corporel (pour la patiente décrite par

Thomas, dont les myoclonies sont déclenchées par l'élévation du membre

supérieur homolatéral à son amputation tibiale)22.

lors du maintien d'une posture particulière: à la station debout pour un cas de la

littérature. L'élément postural n'est cité qu'une fois comme facteur déclenchant

du mouvement anom1al. Inversement, deux de nos patients ont bien souligné que

le mouvement ne survenait jamais lorsqu'ils sont en charge. De même, plusieurs
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de nos patients insistent sur le fait que les mouvements ne sont notés que

lorsqu'ils sont assis (7 patients) ou couchés (7 patients). Un seul patient décrit la

survenue systématique de ses fasciculations quand il est en charge, au cours

d'une marche prolongée.

Les stimuli sensitifs sont variés dans leur localisation et dans la modalité sensitive mise

en œuvre. Il peut s'agir d'une zone gâchette bien individualisée sur le moignon (11

patients), ne correspondant pas systématiquement à la projection d'un névrome (un

patient décrit la zone gâchette en regard du grand trochanter, un autre en regard de la

crête tibiale). Il peut s'agir d'une zone gâchette en dehors du moignon (sur le membre

controlatéral dans deux cas, le tronc, lors du rasage pour un amputé radial, au niveau du

moignon de l'épaule homolatérale pour une amputée fémorale, malaxation du rachis

cervicaL .. ).

La littérature décrit différentes modalités sensitives impliquées dans la genèse des

mouvements anormaux du moignon, allant de « l'effleurage, le pincement, la pression,

la percussion» jusqu'au stimulus nociceptif. Enfin, on retrouve dans notre série trois

descriptions liées à la compression globale du moignon: une patiente décrit la survenue

de ses myoclonies en eaux profondes, un autre lors de l'ablation de la prothèse, un

dernier lorsque la prothèse est trop serrée (observations personnelles 6, la).

Il est à noter, dans notre série, qu'aucun mouvement anormal n'a été déclenché par la

palpation du moignon à l'examen clinique, même si des douleurs névromateuses étaient

provoquées par cet examen.

Certains mouvements anormaux peuvent être déclenchés par la percussion des réflexes

ostéo-tendineux, du côté de l'amputation ou sur le membre opposé (observations

personnelles 2,3, la, de Tine1 2o
, Monier-Vinard 21, Thomas 22, Jacono 25, Baruah 24).

Trois patients de notre série rapportent la survenue des mouvements anormaux des

membres inférieurs à l'occasion de mictions ou rapports sexuels (observations 1,8, la).

Aucun patient de notre série n'a rapporté de mouvement anormal du moignon provoqué

par un stimulus auditif ou visuel, alors que trois cas de la littérature en font état

(observations de Tinel 20, Thomas 22, Monier-Vinard 21: «bruit inhabituel» ou lumière).
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Certains patients décrivent des facteurs de facilitation, qui peuvent être associés pour

certains: 12 mouvements anormaux sont rapportés dans un contexte de fatigue, 5

patients signalent une incidence du climat, avec la survenue des mouvements anormaux

lors des changements de temps. Enfin, un patient identifie le stress comme un élément

de déclenchement de ses mouvements anormaux. Un seul cas d'exacerbation lors

d'activité cognitive (parole), est signalé dans la littérature (observation 1 de Marion 26).

En dehors des dystonies, qui sont de survenue exclusivement spontanée, tous les

stimulis décrits peuvent provoquer tous les types de mouvements anormaux, sans

spécificité.

• Horaire de survenue: notion de vigilance

Il apparaît que les périodes de repos sont des moments privilégiés d'apparition des

mouvements anormaux, concernant 47% des patients de notre série. Cette notion de

repos ne préjuge pas nécessairement de l'état de vigilance: les patients décrivent la

survenue des mouvements anormaux lorsqu'ils sont assis ou couchés, sans notion

d'endormissement. Les dystonies sont les seuls mouvements anormaux qui surviennent

exclusivement la nuit.

Seul Monier-Vinard décrit l'atténuation des mouvements anormaux par le repos 21

Ceux-ci reprennent cependant de façon spontanée pendant la nuit.

Cette notion de survenue au repos, préférentiellement le soir, peut faire évoquer un

syndrome des jambes sans repos, d'autant qu'une telle symptomatologie a été décrite au

niveau du membre fantôme 31. Cependant, les autres critères de diagnostic ne sont

rassemblés dans aucune observation:

aucun patient n'a décrit de «besoin compulsif» de bouger les jambes. La

classique sensation d'inconfort peut cependant évoquer les paresthésies décrites

par certains patients;

la durée et l'intensité du mouvement anormal sont décrits comme stéréotypés

par les patients, et ne sont pas dépendant du temps de repos;

peu de patients se plaignent d'un retentissement sur leur sommeil;
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le mouvement volontaire ne permet que rarement d'interrompre le mouvement

anormal. C'est bien plus la stimulation sensitive du moignon (massage,

compression, étreinte... ) qui s'avère efficace;

le traitement dopaminergique n'a jamais été essayé;

aucun patient ne décrit d'antécédents familiaux de syndrome des jambes sans

repos.

• Notion de désafférentation : survenue avec ou sans prothèse

Nous avons évoqué, parmi les stimuli sensitifs pouvant déclencher des mouvements

anormaux du moignon, la notion de compression globale de ce dernier. Ceci renvoie à

l'importance du caractère de désafférentation du moignon.

Dans notre série, 50% des mouvements anormaux surviennent exclusivement sans

prothèse (figure 8). Cependant, on peut objecter que certains mouvements anormaux

peuvent être masqués par la prothèse: en effet, les contractions isolées des muscles du

moignon, sans déplacement segmentaire, pourraient survenir alors que le patient porte

sa prothèse (en témoignent les activations incontrôlées des mains myoélectriques chez

les amputés du membre supérieur) mais ne seraient pas visualisées par le patient, en

particulier amputé de membre inférieur. D'autre part, le poids même de la prothèse

pourrait empêcher de voir un déplacement segmentaire de l'articulation sus-jacente à

l'amputation, déplacement qui n'est alors rapporté que sans prothèse.

Pour insister sur l'importance de redonner des afférences au membre résiduel, on a déjà

rapporté que l'un des moyens de contrôle du mouvement anormal est de masser le

moignon, le comprimer manuellement ou à l'aide de bande (ou en remettant l'emboîture

en place). Ces différentes manœuvres stimulent des fibres sensitives de gros calibre, à

conduction rapide, donc pourraient mettre en jeu le phénomène de «gate control» au

niveau médullaire 32. Neuf de nos patients signalent l'efficacité de telles afférences

sensitives au niveau du moignon pour contrôler leurs mouvements anormaux, qui sont

décrits comme douloureux dans 6 cas, indolores dans les 3 autres.
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Figure 8 :

Survenue du mouvement anormal avec ou sans prothèse (série personnelle)
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c) Phénomènes neurologiques concomitants du mouvement anormal

56% des mouvements anormaux décrits par nos patients sont douloureux. Quatorze

observations de la littérature rapportent des douleurs concomitantes du mouvement

anormal, douleur neurologique du moignon exclusivement dans 9 cas, douleur du

fantôme pour 2 cas.

Les paresthésies accompagnent quasi exclusivement les contractions musculaires

distales répétées du moignon, sans déplacement segmentaire (assimilées à des

fasciculations). Elles sont évoquées par Steiner dans son observation n04 23.

Si 3 observations de la littérature font état de mouvements anormaux indolores

(observations de Kulisevski 27, de Devetag-Chalaupka 28), c'est le cas pour 28% des

mouvements anormaux dans notre série. Ce fait n'exclue pas que les patients puissent

présenter des douleurs du fantôme ou du moignon par ailleurs: l'analyse statistique a

montré que les patients présentant des mouvements anormaux de leur mOlgnon

présentent statistiquement plus de douleurs que la population des amputés.

Il n'existe aucune corrélation statistique entre le type de douleur présentée (ou son

absence) et la typologie du mouvement anormal observé. De même, le caractère

douloureux du mouvement anormal n'est pas corrélé de façon statistiquement

significative à l'étiologie d'amputation ou à son niveau.
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Figure 9:

Caractère douloureux des mouvements anormaux selon la typologie

(série personnelle)
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Les seules sensations de fantôme signalées par les patients de façon concomitante à

leurs mouvements anormaux sont des fantômes douloureux (4 patients, soient 20%).

La survenue de phénomène végétatif lors des mouvements anormaux est rare: détaillée

par Tinel (patient 1) avec une systématisation des troubles de type médullaire, rapportée

par un patient de notre série comme une sensation de moignon glacé (patient 8). Il s'agit

d'un patient artéritique. Rappelons que trois patients, inversement, signalent la survenue

des mouvements anormaux de leur moignon (un fémoral, deux tibiaux) lors de mictions

ou de rapports sexuels (patients 1, 8, 10).
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d) Synthèse clinique

La classification clinique que nous avons proposé permet essentiellement une

description précise du mouvement anormal. L'analyse statistique n'a pas fait ressortir

de corrélation avec l'étiologie d'amputation, son niveau, le caractère douloureux du

mouvement. On peut cependant relever quelques tendances:

• les myoclonies uniques sont de survenue volontiers tardive, signalées plus d'un

an après l'amputation dans 5 cas sur 9. Leur caractère unique les rend

incontrôlables. Il n'y a pas d'horaire préférentiel décrit, elles surviennent

indifféremment avec ou sans prothèse, de façon spontanée ou réflexe. Leur

typologie est fortement liée au caractère douloureux:

=> on décrit une myoclonie ne concernant que l'articulation sus-jacente

au membre résiduel, survenant à l'occasion d'une vive douleur neurologique du

moignon et mimant un réflexe de retrait d'une part;

=> un mouvement clonique complexe, mettant en Jeu de façon

stéréotypée deux articulations (extension du genou et flexion de hanche),

parfaitement indolore, survenant à l'occasion d'un mouvement volontaire du

membre d'autre part.

• les dystonies sont rares, systématiquement spontanées et douloureuses,

survenant toujours en l'absence de prothèse. Il ne s'agit pas de dystonies de

fonction puisqu'elles surviennent au repos, voire la nuit. Elles sont signalées de

façon tardive, au moins quelques mois après l'amputation.

Ce type de dystonie est tout à fait évocateur des dystonies que Jankovic a décrit

en 1994, dans une revue des mouvements anormaux attribués à un traumatisme

du nerf périphérique 33. Il retient ainsi divers traits cliniques évocateurs d'une

dystonie «d'origine périphérique» plutôt qu'idiopathique:

latence d'apparition des mouvements anormaux de quelques jours par

rapport au traumatisme (quelques mois pour les dystonies idiopathiques) ;

antécédents familiaux de dystonie peu fréquents;

contraction musculaire plus tonique que phasique ;

persistance du mouvement anormal pendant le sommeil;
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survenue préférentielle au repos ;

douleur neurologique associée;

fréquente association à un syndrome dépressif, à une

algoneurodystrophie avec limitation des amplitudes articulaires, existence

d'un déficit sensitivo-moteur dans un territoire correspondant au nerflésé

(notion clinique inadaptée au cas précis de l'amputation) ;

absence de réponse au traitement anticholinergique, faible efficacité de la

toxine botulique.

• Les «fasciculations », contractions musculaires répétées, distales, sans

déplacement segmentaire, sont volontiers indolores ou accompagnées de

paresthésies plutôt que d'une douleur neurologique vraie. On les observe pour

tous les niveaux d'amputation, mais c'est quasiment le seul type de mouvement

signalé dans les amputations de membre supérieur. Ces «fasciculations»

surviennent indifféremment de façon spontanée ou provoquée, avec ou sans

prothèse, avec une latence de survenue plutôt mensuelle.

• Les myoclonies répétées, entraînant un déplacement segmentaire, sont difficiles

à systématiser. Elles surviennent indifféremment de façon spontanée ou

provoquée, avec ou sans prothèse. Leur caractère douloureux ou non n'est pas

lié à l'étiologie, ni aux possibilités de contrôle du mouvement anormal.

5.3.3. Retentissement sur l'appareillage

Quel que soit le type de mouvements anormaux dans les amputations de membre

supérieur, il est systématiquement rapporté une activation incontrôlée de la main

myoélectrique (observations personnelles 2, 19, observation de Iacono 25), qui a entraîné

l'abandon de ce type d'appareillage pour un de nos patients. Dans ce cas, l'abandon de

la prothèse myoélectrique n'a été justifié par le patient qu'a posteriori, quand nous

l'avons interrogé précisément sur ses mouvements anormaux. Cette donnée illustre bien

le handicap réel que représentent ces mouvements anormaux.

L'incidence des mouvements anormaux sur la marche n'est signalée que par un de nos

patients, qui décrit alors une modification de sa proprioception, avec des risques de

chute (observation personnelle 5). Un autre est obligé d'interrompre son activité et de
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retirer sa prothèse lorsque les mouvements anormaux débutent (observation personnelle

8). Les auteurs ont rapporté divers cas de mouvements anormaux empêchant tout

appareillage de marche, soit que le port de l'appareil en lui-même déclenche les

mouvements anormaux, soit que ces derniers sont provoqués par le moindre mouvement

du moignon (observation de Tinel 20, Monier-Vinard 21, observation n02 de Marion 26).

Cependant, 47% des mouvements anormaux sont décrits exclusivement quand le patient

ne porte pas sa prothèse: cette donnée limite l'influence sur l'appareillage du

phénomène de mouvements anormaux. Inversement, certains patients ont signalés que

la survenue des mouvements anormaux les empêchait de remettre leur appareillage, ou

que le fait de chausser à nouveau la prothèse ne modifiait en rien ces mouvements

anormaux.

5.3.4. Hypothèses physiopathologiques

a) Existe-t-if des mouvements anormaux spécifiques de l'amputation?

Devant la fréquence des mouvements anormaux des moignons d'amputation, on peut

s'interroger sur leur valeur réellement pathologique. L'amputé ne peut-il être considéré

plutôt comme un homme à la «physiologie modifiée », avec des caractéristiques liées

au moignon permettant d'observer des phénomènes neurologiques satellites? Charcot

évoquait déjà une certaine «physiologie du moignon », devant le caractère habituel des

manifestations neurologiques secondaires à l'amputation 1.

Le moignon, par la réduction du poids et du bras de levier, est un segment de membre

particulièrement facile à mobiliser, sans qu'il soit nécessaire de développer une force

musculaire importante. Ces caractéristiques biomécaniques expliquent que des

mouvements puissent être plus volontiers observés sur le membre amputé que

controlatéral, chez des patients prédisposés aux mouvements anormaux.

• Mouvements « physiologiques»

L'amputé peut présenter des mouvements anormaux réputés comme «physiologiques»

Il : on peut citer les myoclonies parcellaires de fatigue qu'on observe classiquement au

niveau des paupières ou les myoclonies d'endormissement assimilées au réflexe de

sursaut (myoclonie générée dans le tronc cérébral, unique et généralisée) Il. Ainsi, le

contexte de fatigue a souvent été mis en avant par les patients comme un élément
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favorisant de la survenue des mouvements anormaux du membre résiduel. On pourrait

interpréter certaines «fasciculations » dans ce cadre de fatigue centrale. De même, la

période vespérale est propice à l'observation des mouvements anormaux dans notre

série. Cependant, il était difficile de faire distinguer l'état de vigilance de la simple

notion de repos.

• Mouvements fortuits

On peut définir les mouvements anormaux fortuits comme les mouvements observés au

niveau du moignon, mais révélant une pathologie sans rapport avec l'amputation.

Dans sa revue des mouvements anormaux liés à des traumatismes du nerf périphérique,

Jankovic insiste sur la relative fréquence des antécédents familiaux de mouvements

anormaux: tout se passe comme si l'amputation potentialisait l'apparition de ces

mouvements anormaux par un phénomène d'abaissement de seuil, lequel se serait sans

doute produit plus tard du simple fait de la sénescence 33.

L'observation nOS de Steiner illustre parfaitement cette notion de mouvements

C . 23 L d' '1anormaux lortmts . es mouvements anormaux u mülgnon, apparus apres une atence

de 10 ans, cèdent complètement après la cure chirurgicale d'une compression

médullaire cervicale révélée 9 ans plus tard par une névralgie cervico-brachiale. Il est

légitime de considérer que les mouvements anormaux témoignaient de l'irritation

pyramidale débutante, qUI serait restée longtemps infra-clinique en l'absence

d'amputation. On est vraisemblablement dans le même cas de figure pour l'observation

de Charcot, qui décrit l'apparition progressive d'une paraplégie spastique, débutant par

des contractures du membre amputé 1.

• Mouvements anormaux spécifiques de l'amputation

Ce sont les mouvements anormaux liés directement à l'amputation, secondaires à la

section nerveuse et aux réorganisations neurologiques étagées entraînées par la

désafférentation. Ce sont ces derniers que le chapitre suivant cherche à expliciter.

b) Existence de facteurs de risque de mouvements anormaux?

En 1989, Marion et al. remarquent que la fréquence des mouvements anormaux des

moignons est actuellement bien moindre qu'au début du siècle. Ils avancent l'hypothèse

que le caractère traumatique et l'extension des lésions des tissus mous seraient
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prédictifs de la survenue de mouvements anormaux. Ainsi, l'amélioration de la prise en

charge précoce et des techniques chirurgicales auraient permis de limiter ce symptôme.

En cela, les observations de Tinel, Clovis Vincent et Monier-Vinard insistant sur

l'implication possible de l'imprégnation tétanique, corroborent cette thèse 20, 21.

Cependant, la prévalence élevée des mouvements anormaux dans notre population

d'amputés contredit cette hypothèse: il apparaît surtout que les mouvements anormaux

sont sous-évalués par les médecins, acceptés par résignation par les patients.

Steiner relève un élément commun chez les 5 patients de sa série: la notion de douleur

du moignon et d'infection avant l'amputation définitive (délai d'amputation d'un mois

pour deux patients, non précisé chez les autres), témoignant de l'importance et de

l'évolution des lésions des tissus mous 23.

Par ailleurs, il souligne les antécédents neurologiques centraux de ses patients:

traumatisme crânien, chirurgie rachidienne avant l'amputation pour 3 patients,

compression médullaire cervicale sans rapport avec l'amputation pour un dernier.

L'hypothèse de lésions médullaires associées (traumatiques ou ischémiques) est aussi

, , M' t 1 26evoquee par anon e a.

Notre étude n'a pas permis de dégager de facteur de risque particulier pour développer

des mouvements anormaux du membre résiduel: il n'y a pas de différence

statistiquement significative entre la population interrogée et celle présentant des

mouvements anormaux, que ce soit en terme d'âge, d'étiologie ou de niveau

d'amputation. L'importance de l'étiologie traumatique dans notre population d'amputé

rend cette dernière particulièrement indemne de facteurs confondants, les amputés

traumatiques étant des sujets jeunes habituellement sans antécédent particuliers. De

même, ni l'étiologie d'amputation, ni son niveau n'influent sur la typologie du

mouvement anormal, son caractère douloureux ou les possibilités de contrôle.

c) Origine musculaire du mouvement anormal

Le recrutement musculaire du moignon d'amputation diffère toujours de celui d'un

membre sain. Cette notion est évidente chez les amputés de membre supérieur ayant un

appareillage myoélectrique: les groupes musculaires préservés du moignon sont

réutilisés pour la commande de fonctions différentes de la physiologie habituelle

(commande de l'ouverture/fermeture de main, de la prono-supination, voire de la

flexion/extension de coude). Il en est de même pour l'amputation de membre inférieur,
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quand une contraction musculaire pern1anente du moignon peut s'avérer nécessaire à la

suspension optimale de la prothèse. Le schéma de recrutement musculaire à la marche

est très certainement modifié par les contraintes de l'appareillage.

On peut ainsi postuler sur un recrutement musculaire accru au nIveau du membre

résiduel, à l'origine d'une fatigue musculaire marquée, pouvant se traduire par une

tétanisation qui rendrait compte de l'aspect de « fasciculations » que nous avons décrit.

Un de nos patients dit d'ailleurs de ses mouvements anormaux qu'ils sont «comme

quand on travaille un muscle faible ».

d) Origine purement périphérique, notion d'éphapses

Le névrome, cicatrice normale de la section chirurgicale du nerf, peut être incriminé en

premier lieu dans la genèse des mouvements anormaux. Il a été le point de départ de ce

travail, par analogie avec les phénomènes douloureux du moignon.

En effet, l'existence d'éphapses sensitivo-motrices au sein du névrome a été démontrée

comme étant à l'origine de douleurs du moignon 34. Les éphapses sont secondaires à des

anomalies de réinnervation, qui créent un «court-circuit» faisant communiquer des

fibres de nature différentes (sensitives, motrices, végétatives). Lors d'une stimulation

magnétique trans-crânienne (technique des potentiels évoqués moteurs), la mise en jeu

des voies motrices a déclenché un phénomène purement sensitif de douleur du moignon.

La positivité de ce test a permis de discriminer les névromes pathologiques, donc

impliqués dans la genèse des douleurs, des névromes «physiologiques» correspondant

à la simple cicatrisation nerveuse. La cure chirurgicale des névromes ainsi repérés a

toujours conduit à une sédation des phénomènes douloureux. Or, au cours de

l'exploration des moignons par stimulations magnétiques, des phénomènes sensitifs

douloureux ont pu être mis en évidence (douleur du moignon et/ou du fantôme), mais

aussi des phénomènes végétatifs distaux du moignon, ou encore des clonies répétées du

moignon. La stimulation magnétique trans-crânienne des voies motrices conduit

normalement à un mouvement unique, de type sursaut. L'observation de mouvements

rythmiques, répétés, cédant en quelques secondes, indique la mise en jeu de boucles

neurologiques alternes. On peut ainsi postuler l'existence d'éphapses moteur-sensitif,

mais aussi moteur-végétatif, ou moteur-moteur, générant ainsi le mouvement, anormal

par sa répétition.
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• Formation du névrome et hypersensibilité de dénervation

Le névrome se forme dans des tissus eux- même en cours de cicatrisation 35. Il est ainsi

généralement adhérent aux tissus environnants (musculaires, fascias, osseux ... ), et ce

d'autant plus que la cicatrisation du moignon aura été difficile, par exemple du fait

d'une infection. Ainsi, chaque mouvement du moignon peut induire une traction sur le

névrome. Une certaine régénération axonale s'observe à l'extrémité de la section

nerveuse (bourgeonnement axonal), qui peut constituer la forme habituelle en bulbe du

névrome, et/ou envahir les tissus environnants par des terminaisons libres, avec des

axones immatures. La repousse axonale distale, stimulée par la sécrétion de nerve

growth factor (NGF) par les cellules de Schwann, concerne essentiellement les fibres C,

peu myélinisées et de petit calibre, véhiculant la sensibilité thermo-algique. Par ailleurs,

on note au niveau des nerfs sectionnés, une dégénérescence rétrograde des certains

neurones, conduisant à une atrophie des nerfs périphériques et des racines du moignon.

Cette dégénérescence axonale concernerait 10% des fibres sectionnées, en particulier

motrices et sympathiques 36. Giniès détaille les mécanismes d'hyperpathie primaire:

elle correspond à une activité spontanée de tous les types de fibres sectionnées, activité

de type rythmique (20 Hz) survenant en quelques semaines sur les fibres myéliniques, et

en quelques mois sur les fibres amyéliniques. Cette activité spontanée est liée à des

modifications des canaux calciques et sodiques, qui se trouvent concentrés au niveau du

névrome. Elle conduit à un abaissement du seuil douloureux, avec une réactivité accrue

aux stimulations mécaniques et au froid.

• Arguments cliniques pour l'implication du névrome dans la genèse

des mouvements anormaux

Dans un chapitre consacré à la pathologie neurologique du mOignon d'amputation,

Sunderland liste les arguments pour l'implication directe du névrome dans la genèse de

la douleur du moignon 35. Les mêmes arguments peuvent être utilisés concernant les

mouvements involontaires du moignon:

l'existence d'une zone gâchette, spontanément désignée par le patient, et

correspondant à la projection du névrome ;

l'existence de phénomènes végétatifs associés: hypersudation, froideur, cyanose

du moignon;
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l'induction des phénomènes neurologiques (douleur pour Sunderland, moteur

ici) par la diminution de pression barométrique. Ceci correspond tout à fait à

l'observation de mouvements anormaux à l'ablation de l'emboîture;

le fait que ces phénomènes (douleur ou mouvement anormal) soient

conditionnés par le caractère pathologique du névrome, tel que l'adhérence aux

structures voisines;

l'efficacité des traitements locaux: compression manuelle du moignon,

compression du tronc nerveux, infiltration anesthésique du névrome, bloc du

tronc nerveux. On a vu l'efficacité, même transitoire, de telles mesures pour

contrôler les mouvements anormaux.

Inversement, certains critères s'opposent à rendre le névrome responsable des

mouvements anormaux du moignon:

la survenue des mouvements dans les tous premiers jours post-amputation, donc

avant la constitution du névrome ;

le fait que le mouvement anormal ne corresponde pas à la systématisation du

névrome. Le même argument est repris par Jankovic qui retient, comme critère

d'imputabilité de mouvements anormaux à un traumatisme nerveux

périphérique, le fait que le mouvement anonnal survIenne dans le territoire

correspondant à la projection anatomique du nerf 33 ;

le fait que les manifestations neurologiques du moignon puissent survenir en

l'absence de névrome.

Sur ces deux derniers arguments, on peut opposer la définition même du névrome :

toute section nerveuse conduit obligatoirement à la formation d'un névrome. Le

moignon va donc présenter autant de névromes que de cicatrices nerveuses, qu'elles

concernent le tronc principal, ou des branches tout à fait secondaires du nerf. La

difficulté est de savoir quel névrome va s'avérer pathologique, par ses adhérences ou

son bourgeonnement axonal aberrant, et va conduire à des douleurs, des phénomènes

végétatifs ou moteurs du moignon. Selon les arguments développés, les éphapses à

l'intérieur du névrome pourraient rendre compte des myoclonies répétées des muscles

distaux du moignon, le plus souvent sans déplacement segmentaire. On ne peut retenir

la responsabilité unique du névrome dans la genèse de mouvements anormaux

concernant des articulations proximales du membre (myoclonies concernant plusieurs

articulations, dystonie.. ).
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• Analogie des mouvements anormaux du membre résiduel avec

d'autres mouvements anormaux d'origine périphérique

Le spasme hémifacial, qu'il soit cryptogénique ou post-paralytique, est l'exemple le

plus connu d'éphapses. Les études électrophysiologiques ont permis de prouver

l'existence de connexions aberrantes entre les axones, conduisant à un auto-stimulation

en boucle des moto-neurones 37.

Les mouvements involontaires des moignons d'amputation ont été rapprochés par

plusieurs auteurs de ceux rencontrés dans l'algoneurodystrophie 27, 33. Jankovic, dans sa

revue des mouvements anormaux d'origine périphérique, relève ainsi la fréquence de

cette algodystrophie après un traumatisme périphérique 33. Kulisevsky évoque, lui, la

possibilité d'éphapses sympathico-motrices 27, 33, mais rapporte le cas d'un patient

amputé fémoral pour artériopathie, suite à l'échec d'une sympathectomie lombaire, et

qui développe deux mois après l'amputation des mouvements cloniques en flexion­

extension de hanche. Aucun des patients de notre série n'a présenté

d'algoneurodystrophie en post-amputation.

AssaI décrit la survenue de myoclonies répétées après un traumatisme nerveux

périphérique sans amputation: son observation al' intérêt de signer un relais médullaire

obligatoire 38. Son patient présente des myoclonies du premier inter-osseux dorsal du

pied droit au repos, 18 mois après un traumatisme direct de ce segment. Ces myoclonies

sont temporairement supprimées par l'effleurement d'une zone d'hypoesthésie dans le

premier espace interosseux. Cette zone correspond à la systématisation de la branche

cutanée du nerf fibulaire profond, branche lésée par le traumatisme puisqu'on retrouve

un signe de Tinel sur le dos du pied à l'examen. L'innervation normale par le nerf tibial

du muscle impliqué par la myoclonie est vérifiée par EMG : on ne peut donc retenir la

notion d'éphapses au niveau du névrome pour déclencher le mouvement anormal, un

relais médullaire est obligatoire. Une infiltration anesthésique de la branche du nerf

fibulaire est réalisée en aval du névrome, complétant l'anesthésie de la zone décrite. Les

myoclonies persistent, mais ne sont plus supprimées par la stimulation cutanée. En

revanche, une infiltration anesthésique en amont du névrome entraîne une disparition

des myoclonies. Cette donnée montre le rôle des afférences sensitives, filtrées par le

névrome, dans la modulation du mouvement anormal.
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• Le névrome suffit-il à expliquer les mouvements anormaux des

membres résiduels?

La palpation du moignon n'a jamais permis de déclencher de myoclonies pour les

patients de notre série, alors qu'un névrome pathologique était présent pour chez d'entre

eux, dont la palpation déclenchait des douleurs neurologiques caractéristiques du

moignon. Ainsi, le névrome est sans doute un relais important pour la genèse des

mouvements anormaux, mais n'en est probablement pas le générateur. En témoigne

l'observation 10 de notre série: la patiente décrit une exacerbation nette des

mouvements anormaux lors de la révélation clinique de névromes, dont le caractère

pathologique est affirmé par la stimulation magnétique trans-crânienne. A chaque

traitement du névrome (traitement chirurgical ou infiltration de toxine botulique), les

mouvements s'amendent franchement et ne sont plus notés de façon spontanée.

Cependant, ils peuvent être déclenchés, en particulier par la percussion des réflexes

ostéotendineux des deux membres inférieurs: ce fait évoque une implication du

système nerveux central, médullaire ou cortical.

e) Origine médullaire du mouvement anormal

L'hypothèse d'une origine médullaire est la plus largement évoquée par les auteurs

concernant les mouvements involontaires du moignon, certains avançant la notion de

générateur spinal de marche 1, 20, 21, 23, 24, 26, 28. Charcot, Monier-Vinard et Tinel

proposent déjà la notion d'hyperexcitabilité des centres médullaires, provoquée et

entretenue par les excitations douloureuses périphériques.

Avant tout, on peut invoquer l'existence de lésions médullaires indépendantes de

l'amputation comme étant à l'origine des mouvements anormaux du moignon:

compression médullaire probable chez Charcot 1, antécédents neurologiques bien

individualisés pour la série de Steiner 23, lésions traumatiques ou ischémiques satellites

de l'accident entraînant l'amputation pour Marion comme Baruah 24,26.

Cependant, pour la grande majorité des patients, il n'y a aucun argument clinique ou

para-clinique pour une lésion médullaire en tant que telle. La génération spinale du

mouvement anormal serait la traduction d'une plasticité médullaire secondaire à la

lésion périphérique représentée par l'amputation.
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• Plasticité médullaire secondaire à l'amputation

La désafférentation liée à la section nerveuse de l'amputation entraîne à la fois des

modifications morphologiques de la moelle et une altération des neurotransmetteurs.

Ces modifications histologiques et physiologiques induites par l'amputation au niveau

médullaire sont partiellement connues 25.

Perturbation de l'influx sensitif (hypersensibilité de dénervation):

L'activité des grosses fibres sensitives est réduite sélectivement, les petites

fibres thermo-algiques (qui sont les seules à envahir le moignon par

bourgeonnement axonal) sont à l'origine d'influx anormaux et douloureux 35.

C'est le phénomène d'hypersensibilité de dénervation, ou d'hyperpathie

pnmaIre.

Sur le plan histo-chimique 36, il existe une modification des intemeurones de la

come postérieure par diminution des afférences du protoneurone (premier

neurone sensitif), avec diminution des récepteurs opioïdes et a2-adrénergiques.

L'hyperpathie secondaire est définie au niveau spinal 36 comme la capacité, pour

les neurones périphériques véhiculant la douleur (fibres C et y), de mettre en jeu

un deuxième neurone de la voie de la sensibilité tactile.

Diminution du contrôle supra-segmentaire:

On retrouve une baisse de l'inhibition tonique des neurones sensitifs spinaux par

les afférences de la substance réticulée 25. En effet, la diminution de l'influx

sensitif est notée au niveau spinal mais aussi au niveau des projections des aires

réticulées. A ce niveau, les projections descendantes du raphé médian vers la

come dorsale, médiées par les endorphines et la sérotonine, seraient donc moins

sollicitées. De plus, la douleur chronique, associée le plus souvent aux clonies

du moignon, est connue pour faire baisser les réserves centrales de sérotonine et

d'endorphines: la douleur contribuerait ainsi à cette chute du contrôle supra­

spinal.

Enfin, il existerait un bourgeonnement axona,l au niveau segmentaire. des voies

motrices homolatérales à la lésion nerveuse, à l'origine d'une hyper réflexivité
25
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• Arguments cliniques pour incriminer une origine médullaire du

mouvement:

Certains éléments de description clinique sont classiquement retenus pour évoquer une

origine spinale des myoclonies 8, 10, Il, 39: elles sont décrites comme segmentaires,

focales, touchant principalement les muscles proximaux. Les myoclonies spinales sont

habituellement lentes, persistent pendant le sommeil ou surviennent au repos. Elles sont

exacerbées par le stress ou la fatigue. Elles sont habituellement spontanées, mais

peuvent être déclenchées par des stimuli sensitifs (tableau 1).

Steiner retient, entre autres arguments pour l'origine spinale des mouvements

anormaux, la possibilité d'un contrôle conscient dans certains cas, le fait que la douleur

soit concomitante au mouvement anormal, l'absence de sensation de fantôme

systématiquement associée 23.

Tinel confirme son hypothèse médullaire en décrivant l'étude électrophysiologique

menée chez un patient décrivant des troubles sensitifs de systématisation médullaire lors

des «crises» de mouvements anormaux 20. Il note la variation du réflexe rotulien

contro-latéral, qui s'exagère lors des crises douloureuses et motrices. Par ailleurs, le

patient présente une hypoesthésie sous ombilicale, à nouveau exacerbée pendant les

crises «épileptiques» du moignon. Enfin, il présente des troubles végétatifs vésico­

sphinctériens, à type de ténesme rectal, spasme vésical. " Tinel met ainsi en évidence un

processus dynamiques d'inhibition des centres sensitifs, de nature réflexe.

L'exagération segmentaire des réflexes ostéotendineux est un argument clinique fort de

l'implication du système nerveux central. Elle est rapportée dans plusieurs cas de la

littérature comme dans notre série, soit uniquement du côté amputé (observation

personnelle Il, Iacono 25), soit aussi au niveau du membre controlatéral (observations

de Tinel 20, Thomas 22, Baruah 24). Le caractère segmentaire est particulièrement évident

pour une patiente de notre série (observation 10), amputée tibiale, chez laquelle les deux

réflexes rotuliens sont vifs et polycinétiques. Le réflexe achilléen controlatéral à

l'amputation ainsi que le cutané plantaire sont normaux. Chez tous ces patients, la

recherche des réflexes concernés permet de déclencher les mouvements anormaux du

mOIgnon.

Ces éléments de clinique typiquement médullaire ont été rapportés dans d'autres

observations de lésion neurologique périphérique en dehors du cadre des amputations.
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Saïd et Bathien rapportent en effet l'apparition de myoclonies du quadriceps,

secondaires à l'envahissement du nerf crural par un schwannome 40. Leur patient

présente lui aussi une exagération du réflexe rotulien homolatéral, alors que tout

envahissement du système nerveux central a été écarté.

On peut individualiser, dans les différentes descriptions cliniques de mouvements

anormaux, les myoclonies uniques touchant exclusivement l'articulation sus-jacente au

membre résiduel. Dans les 7 cas décrits (6 personnels, 1 dans la littérature), il s'agit

systématiquement d'un mouvement correspondant au réflexe myotatique normal

(extension brusque du genou pour les amputés tibiaux, flexion de hanche pour les

amputés fémoraux), toujours à l'occasion d'une douleur neurologique vive du moignon.

On peut les assimiler à un réflexe de retrait à la douleur.

Dans les descriptions de la littérature ou issues de notre série, seules les dystonies pures

n'ont pu être déclenchées par la percussion des réflexes ostéotendineux. Ces dernières

sont systématiquement décrites comme de survenue exclusivement spontanée.

• Arguments para-cliniques pour impliquer une origine médullaire:

Plusieurs arguments para-cliniques sont retenus pour évoquer des myoclonies d'origine

spinale Il,14 (tableau 1):

la normalité de l'EEG rétro-moyenné, ne mettant pas en évidence de décharge

corticale précédant le mouvement anormal;

la normalité des potentiels évoqués somesthésiques, qUI exclue une

hyperexcitabilité corticale;

les caractères EMG des myoclonies spinales, qui sont synchrones, d'une durée

supérieure à 100 ms.

Toutes les études électrophysiologiques rapportées dans la littérature pour des

mouvements anormaux de membres résiduels correspondent à ces données 23-26,28. Celle

rapportée par Devetag-Chalaupka est particulièrement rigoureuse 28.

• Arguments thérapeutiques pour impliquer une origine médullaire:

L'efficacité des méthodes anesthésiques locales et épidurales sur les mouvements

anormaux est cohérente avec l'hypothèse de mouvements anormaux d'origine

médullaire de type réflexe, engendré par un influx sensitifpathologique.
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Ainsi, et par analogie avec ce qu'on observe au nIveau sensitif, deux mécanismes

pourraient être à l'origine de la genèse au niveau spinal de mouvements anormaux: une

hyperexcitabilité de la corne antérieure à l'origine de décharge spontanée des

motoneurones d'une part, la perte d'inhibition supra spinale d'autre part.

La notion d'hyperexcitabilité rend bien compte du mécanisme de la myoclonie spinale,

engendrée par une activation involontaire des neurones moteurs de la corne antérieure

de la moelle, soit par une lésion directe du corps neuronal, soit par une décharge

anormale d'interneurones spinaux, analogue à la décharge de neurones corticaux dans

l'épilepsie 39.

La perte d'inhibition supra-spinale était classiquement interprétée comme entraînant une

libération des réflexes médullaires, plus ou moins modifiés par la plasticité neuronale.

Le mouvement est alors déclenché, puis entretenu, par les afférences périphériques.

Cette hypothèse est bien résumée par Steiner, qui propose un réflexe segmentaire

myoclonique: la désafférentation entraîne une diminution de l'inhibition des

motoneurones par les interneurones spinaux, la compression du névrome par la

contraction musculaire réenclenchant un cycle réflexe et entretenant le mouvement 23

A l'opposé d'un mouvement de nature réflexe, la théorie du générateur spinal de

marche implique la réalisation d'un programme moteur, défini comme «un ensemble de

commandes musculaires structurées avant que le mouvement ne commence, et qui peut

être envoyé au muscle selon une séquence définie correcte sans rétroaction

périphérique» 41.

• Générateur spinal de marche

La notion de générateur spinal de marche dérive des expériences de Sherrington (1910)

sur le chat spinalisé 42. Ces expériences ont été complétées par Brown (1911): la

spinalisation réalise une interruption du contrôle supra-segmentaire par la section

médullaire, à laquelle Brown ajoute une section des afférences sensitives sous­

lésionnelles, cassant ainsi la boucle réflexe myotatique 43. Il observe cependant une

persistance de mouvements rudimentaires alternés et coordonnés des membres

inférieurs, prouvant l'existence de la génération spinale d'un programme moteur de

marche. Des études ultérieures ont permis d'enregistrer une activité spontanée de la

corne antérieure de la moëlle, y compris après blocage de la jonction neuro-musculaire,

donc en l'absence de feed-back lié au mouvement. Le générateur spinal de marche

correspondrait à un groupe d'interneurones dans la région lombaire moyenne 18. S'il est

99



capable de générer un programme moteur de façon indépendante, le générateur spinal

de marche est modulé par des afférences supra-spinales comme sensitives, sur

lesquelles McKay Lyon insiste 41.

Contrôle supra-spinal du générateur spinal de marche:

Il existe un continuum dans la mise en jeu des centres moteurs, entre

mouvements volontaires et automatiques, dépendant du contexte. Les aires

supra-spinales (cortex sensori-moteur, noyaux gris centraux, cervelet) auraient

cinq rôles principaux: activer et contrôler l'intensité du générateur spinal de

marche, maintenir l'équilibre pendant la locomotion, adapter le mouvement des

membres aux conditions externes, coordonner la locomotion avec les autres

mouvements.

Rôle des afférences sensitives périphériques dans la régulation du générateur

spinal de marche:

Si les afférences sensitives ne sont pas indispensables à la production du

mouvement rythmique (en témoignent les expériences de Brown), elles peuvent

les induire ou les arrêter, et jouent dans l'adaptation constante du mouvement à

l'environnement. Pearson 44 identifie trois rôles :

o renforcement de l'activité du générateur spinal de marche, en particulier

sur les membres portants

o synchronisation de l'ordre moteur aux conditions biomécaniques

o facilitation de la transition entre les différents mouvements.

Les observations chez l'animal ont permIS de définir les caractéristiques des

mouvements entraînés par le générateur spinal de marche: ils sont spontanés,

bilatéraux, rythmiques, coordonnées, alternés entre fléchisseurs et extenseurs d'un

même membre et d'un membre à l'autre, avec une fréquence compatible avec celle de la

marche (inférieure à 1 Hz pour l'homme). De telles observations n'ont été que rarement

rapportées chez l'homme 17-19, toujours dans le cas de lésions médullaires. Calancie

rapporte en particulier en 1994 une observation particulièrement évocatrice, chez un

patient tétraplégique incomplet, présentant des mouvements alternés des membres

inférieurs mimant la marche. Ces derniers sont notés 17 ans après le traumatisme initial,

surviennent quand le patient est allongé avec une position en extension de hanche, ou

lorsqu'il est en décharge partielle obtenue par suspension dans un harnais. L'analyse
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clinique et électrophysiologique permettent de clairement différencier ces mouvements

très stéréotypés, réalisés en force avec une adaptation cardio-vasculaire importante, de

la marche volontaire du patient, ou de son clonus sous-lésionnel.

Bussel et al. ont pu préciser, chez des patients paraplégiques, les caractéristiques

électrophysiologiques de ces mouvements, par analogie avec les études EMG chez

l'animal spinalisé. La stimulation électrique des afférences sous-lésionnelles entraîne

une prémière réponse en flexion, rapide, due au réflexe monosynaptique (latence 100

ms). Il existe une deuxième réponse, prolongée, généralisée à tous les fléchisseurs du

membre ipsilatéral, variable selon l'intensité et la durée du stimulus afférent. Le délai de

survenue de ce réflexe de flexion retardé (latence 150-500 ms) correspond à un

traitement central, et serait donc imputable au générateur spinal de marche 45. La

stimulation sous-lésionnelle entraîne une inhibition pré synaptique des fibres afférentes

la, ainsi qu'une inhibition pré motoneuronale du réflexe de flexion retardé controlatéral.

Concernant les patients amputés, Devetag-Chalaupka et al. évoquent la responsabilité

du générateur spinal de marche pour une patiente 28, après une amputation fémorale

droite d'étiologie vasculaire. Elle présente des myoclonies rythmiques du moignon,

indolores, touchant le vaste médial et les adducteurs du moignon, diffusant après une

minute aux muscles controlatéraux correspondants, de façon synchrone. Le mouvement

est provoqué par la percussion des muscles impliqués du moignon ou par la stimulation

électrique du nerf fémoral homolatéral. Il n'est pas modulé par les afférences supra­

spinales (calcul mental, conversation, apnée, mouvement imaginaire). Le mouvement

anormal est par contre transitoirement contrôlé par l'activité motrice du membre

controlatéral. Cette observation est la seule à faire état d'une implication du membre

contra-latéral dans le mouvement anormal.

f) Origine sous-corticale du mouvement anormal

Le fait qu'un des horaires privilégiés des mouvements anormaux soit la période de

repos, voire d'endormissement, permet d'évoquer un générateur sous-cortical, par

analogie avec les myoclonies d'endormissement. Classiquement, les myoclonies sous­

corticales sont généralisées, de survenue réflexe (en particulier au bruit). On a

cependant évoqué le fait que, par ses caractères bio-mécaniques, le moignon puisse être

un site privilégié de mouvement anormal, ce qui expliquerait le caractère asymétrique

de ces derniers.
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La période d'hypovigilance (endormissement ou réveil) est celle où l'amputé présente

volontiers une sensation d'illusion de normalité corporelle 46, par la mise en jeu d'un

référentiel corporel acquis avant l'amputation: c'est la période privilégiée des chutes de

l'amputé du membre inférieur, qui « oublie» l'absence du segment corporel amputé et

agit comme s'il pouvait y prendre appui. De la même manière qu'une sensation de

fantôme normal est générée, on peut extrapoler la possibilité de commandes motrices

aberrantes, se traduisant par un mouvement anormal du moignon.

g) Origine corticale du mouvement anormal

La plasticité cérébrale secondaire à l'amputation est désormais bien connue, qu'elle soit

étudiée par l'imagerie fonctionnelle (IRM fonctionnelle, tomographie à émission de

positrons) ou la neurophysiologie (magnéto-encéphalographie pour l'exploration du

cortex sensitif, stimulation magnétique trans-crânienne pour le cortex moteur).

On observe, après amputation, une redistribution des cartes somesthésiques, avec un

envahissement des zones normalement dédiées au segment amputé par les structures

voisines 46, 47. C'est ainsi, par exemple, qu'un amputé de membre supérieur peut

déclencher une sensation de fantôme lors du rasage: la stimulation sensitive jugale

stimule des zones corticales auparavant consacrées au membre amputé. C'est le conflit

entre la nouvelle carte somesthésique et l'évocation d'un schéma corporel antérieur qui

crée la sensation de fantôme. Plusieurs patients ont rapporté le déclenchement de

mouvement anormal à l'occasion de rapports sexuels (un amputé fémoral, deux amputés

tibiaux), ou du rasage (amputé radial), qui sont autant de stimulis classiquement

incriminés dans la genèse de fantôme, et rapportés à la plasticité corticale des cartes

sensitives. On peut évoquer une redistribution analogue de la somatotopie motrice, qui

serait à l'origine d'un mouvement anormal en particulier déclenché par l'action.

Les études électrophysiologiques des dystonies, primaires ou secondaires (traduisant

une lésion IRM ou biologique de 1'encéphale) ont permis de dégager deux aspects

physiopathologiques 48:

des anomalies du nIveau d'activation cérébrale lors de la réalisation de

différentes épreuves sensorielles ou motrices (cortex sensori-moteur, pré­

moteur, pré-frontal, aire motrice supplémentaire, cervelet, thalamus, aires

frontales associatives),
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des anomalies de la sélectivité des représentations neuronales; la réalisation de

tâches répétitives induit, chez le singe, une dégradation de la représentation de la

main s'accompagnant de dystonie (élargissement des champs récepteurs,

dédifférenciation des aires digitales) 49. On observe chez les patients dystoniques

une désorganisation sévère de la somatotopie du cortex somato-sensoriel 50, ainsi

que du cortex moteur 51. Cette désorganisation somatotopique concerne aussi

bien le cortex codant pour le membre dystonique que pour le membre sain,

suggérant ainsi une prédisposition génétique avec un dysfonctionnement

cérébral initial.

Cette dernière notion met en avant le défaut d'intégration sensori-motrice à l'origine

d'un mouvement anormal. La modification de la somatotopie corticale évoque

largement celle qui est bien connue chez les amputés.

h) Synthèse neurophysiologique

A l'image des théories actuelles concernant les dystonies 48, les mouvements pseudo­

athétosiques 15, la spasticité 52, 53, la douleur neuropathique chronique 54-56,

l'algoneurodystrophie 57, 58, on retient l'importance des afférences sensitives, plus ou

moins amplifiées d'une part, le rôle de l'intégration sensori-motrice éventuellement

modifiée par la plasticité neuronale centrale d'autre part 59. La lésion nerveuse

périphérique liée à l'amputation ne peut en effet suffire à expliquer la genèse de

mouvements anormaux selon la conception neurologique classique « un symptôme, une

lésion ».

L'étude précédente a mis l'accent sur le rôle prépondérant des afférences sensitives du

moignon, volontiers mises en jeu pour déclencher le mouvement anormal ou le

contrôler. Les afférences périphériques du moignon sont modifiées par les mécanismes

d'hyperpathie primaire. Cependant, même douloureuses, elles ne sont toutes pas à

l'origine de mouvements anormaux: ceci souligne la place clé du névrome, qui peut

jouer le rôle filtre amplificateur (hyperpathie).

La modification des afférences du moignon entraîne une réorganisation au mveau

central, très certainement étagée: on peut invoquer une diminution du contrôle supra­

spinal, mais aussi une réorganisation segmentaire, comme en témoigne l'exagération

des réflexes ostéo-tendineux. L'intégration sensori-motrice est donc modifiée, avec un

phénomène d'abaissement des seuils, permettant la genèse d'un mouvement anormal
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(qu'il soit de type réflexe ou répondant à un programme moteur élaboré de type

générateur spinal de marche). Le caractère volontiers répété voire rythmique des

mouvements anormaux des membres résiduels évoque la mise en jeu de boucles

motrices, sans doute constituées par des éphapses à quelque niveau que ce soit.

5.3.5. Traitements des mouvements anormaux des membres

résiduels proposés dans la littérature

Le traitement des mouvements anormaux du membre résiduel est quasiment

indissociable de celui des douleurs du moignon. L'indication de traitement des

mouvements anormaux doit nécessairement tenir compte de la gêne décrite par le

patient, de la fréquence des phénomènes moteurs incontrôlés. Kulisevsky insiste sur

l'histoire naturelle de ces mouvements anormaux, en rapportant le cas d'une sédation

spontanée des mouvements involontaires chez une de ses patientes, à trois mois de

l'amputation 27. Les traitements n'ont été entrepris que pour des mouvements de type

myoclonies répétées, plus ou moins associés à des éléments dystoniques ou de

fasciculations. Les succès thérapeutiques décrits, quelle que soit la technique,

concernent exclusivement des mouvements anormaux douloureux.

Historiquement, la séquence thérapeutique est résumée par Tinel puis Thomas 20, 22.

L'indication de reprise chirurgicale du moignon (recoupe osseuse et résection

nerveuse) était portée après examen sous anesthésie générale et essai d'infiltration

anesthésique locale du névrome, permettant d'affirmer l'implication des afférences

périphériques sur l'induction des mouvements anorn1aux. La reprise du moignon

pouvait être complétée par une sympathectomie péri-artérielle fémorale: la gaine péri­

artérielle contiendrait des rameaux sensitifs. Par ailleurs, l'examen sous anesthésie

générale permettait d'appréhender l'imprégnation tétanique, cette dernière se traduisant

alors par une exacerbation de la contracture musculaire sous anesthésie au lieu de la

résolution attendue du tonus musculaire. Une sérothérapie antitétanique était entreprise

selon les arguments de l'examen.

Plus récemment, divers traitements médicamenteux ont été proposés, pour leur vertus

antiépileptiques et antalgiques (diphénylhydantoine, carbamazepine, diazepam,
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clonazepam), antidépresseurs et antalgiques (fluoxétine, doxepine, chlorpromazine),

antispastiques (baclofène), de traitement du tremblement (propanolol). L'efficacité n'est

pas univoque: pour le clonazepam, un succès total 28 et deux partiels 24,26 sont rapportés

d 'h 27 ' 1 d ,. 25pour eux ec ecs ,un succes pour a oxepme .

L'effet de la reprise chirurgicale du moignon est aléatoire. Le geste le plus souvent

réalisé est une résection du névrome, plus ou moins associée à une recoupe osseuse. Ont

été rapportées :

une modification de typologie des mouvements anormaux (observation

personnelle Il): Monier-Vinard décrit la récidive de myoclonies répétées du

moignon, initialement flexion-extension du moignon de jambe sur la cuisse, puis

mouvements complexes de hanche après une reprise en amputation fémorale 21.

Steiner rapporte l'apparition d'un mouvement en rotation interne et adduction de

hanche du membre résiduel après radicotomie postérieure 23;

une fréquence de survenue accrue après le geste chirurgical, de type résection de

névrome (observation 1 de Steiner 23, personnelle 6) ;

une absence complète d'effet du geste chirurgical sur les phénomènes moteurs

(observations personnelles 4, 5, 7, Tinel 20) ;

une diminution nette de la fréquence, de la durée, de l'intensité des « crises» de

mouvements anormaux, sans qu'ils disparaissent complètement. On note alors

une disparition des myoclonies spontanées ou provoquées par un stimulus tactile

superficiel. Seuls persistent les mouvements anormaux déclenchés par la

percussion des réflexes ostéotendineux ou la palpation profonde du moignon

(observations personnelles 10, Il, Tinel, Thomas) 20,22. Nous avons observé ce

type d'effet positif pour une patiente (observation 10), après résection d'un

névrome dont le caractère pathologique avait été établi par la positivité de la

stimulation magnétique trans-crânienne. Les douleurs et mouvements anormaux

du moignon spontanés disparaissent pendant plusieurs mois, les myoclonies sont

cependant toujours provoquées par la stimulation magnétique trans-crânienne;

la disparition complète et définitive des mouvements anormaux après un geste

chirurgical n'est rapportée que pour un unique cas de la littérature, après la cure

chirurgicale d'un canal cervical étroit révélé neuf ans après l'apparition des

mouvements involontaires (observation 5 de Steiner)23.
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Les mesures anesthésiques semblent plus constamment couronnées de succès, bien que

d'action transitoire. Ont été proposées des infiltrations d'anesthésiques (procaïne,

novocaïne) au voisinage du névrome (observations de Thomas, Steiner)22,23. Souques,

en 1927, rapporte une sédation définitive des mouvements anormaux après infiltration

sous cutanée de cocaïne au niveau de la cicatrice hyperalgique du moignon 20. Il décrit,

lors de l'infiltration, la traversée d'un point excessivement douloureux, et explique ainsi

le caractère définitif du soulagement par la destruction par l'aiguille «de la voie

ascendante du réflexe épileptogène ». Seul Baruah rapporte l'échec de l'anesthésie du

nerf crural ou sciatique pour soulager les myoclonies répétées de son patient 24. Il faut

souligner que ces dernières ne sont pas décrites comme douloureuses, contrairement aux

mouvements anormaux des autres patients traités par infiltration anesthésique avec

succès. Le blocage sympathique lombaire à la procaïne, essayé par Steiner, est un échec,

de même que l'injection de sérum salé hypertonique en intra-thécal ou au voisinage du

névrome 23.

Le dernier traitement proposé a été l'infiltration de toxine botulique au nIveau du

moignon, proposé par Kern et al. en traitement des douleurs du moignon 29,60. Ils ont

constaté, en plus de l'efficacité antalgique, une réduction des phénomènes végétatifs du

moignon (réduction de la sudation) ainsi que des mouvements anormaux. L'association

de ces effets améliore la compliance au port de l'appareillage, peut restaurer le sommeil

des patients et contribue ainsi à sa qualité de vie. La toxine botulique est connue pour

ses effets paralysants, en limitant la libération de l'acétyl-choline au niveau de la

jonction neuro-musculaire. Elle est ainsi indiquée pour le traitement local de la

spasticité, le traitement des dystonies (torticolis spasmodique, crampe de l'écrivain... ).

En plus d'un effet purement local et transitoire (de l'ordre de quelques mois), l'injection

de toxine pourrait moduler la plasticité neuronale. Dans le traitement des dystonies, la

mIse au repos du segment dystonique par la paralysie induite permettrait un

«apprentissage de l'inactivité» au niveau cortical, avec récupération de cartes

somesthésiques initiales ayant un meilleur niveau de sélectivité 48, 61. C'est la

récupération d'une activation corticale normale qui explique la pérennisation de l'effet

du traitement au delà du délai habituel d'efficacité de la toxine botulique au niveau

neuro-musculaire. Kern propose une injection intra-musculaire de la toxine botulique

(de type A ou B) dans les muscles du moignon, au niveau de points gâchette déterminés

par la palpation comme spécifiquement douloureux 29,60.
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Nous avons proposé l'injection de toxine botulique à deux patients, avec une efficacité

antalgique apparaissant dans les trois semaines post-injection (correspondant au délai

habituel d'efficacité de la toxine). Un patient présentait des mouvements anormaux trop

exceptionnels pour que nous puissions juger de l'efficacité réelle de l'injection sur ce

phénomène; il décrit cependant une diminution de ses douleurs du moignon notable

(observation 11). L'autre patiente a décrit une excellente efficacité de l'injection aussi

bien sur ses douleurs que sur ses mouvements anormaux (lesquels se produisent

essentiellement lors des paroxysmes douloureux), permettant le sevrage de tout

traitement antalgique (observation 10). L'action s'est prolongée pendant quatre mois,

suivie d'une reprise progressive des phénomènes douloureux et moteurs. La répétition

de l'injection de toxine s'est révélée efficace dans une moindre mesure, avec une

latence plus longue.

5.3.6. Proposition d'une stratégie diagnostique, thérapeutique

a) Stratégie diagnostique

L'analyse clinique des mouvements anormaux repose sur un interrogatoire précis,

précisant le type de mouvement anormal, ses circonstances de survenue (spontanée ou

provoquée, type de stimulus impliqué, port de la prothèse ou non), sa fréquence, les

phénomènes d'accompagnement (douleur du membre résiduel, du fantôme, «crise»

végétative ... ). La gêne fonctionnelle occasionnée par le mouvement anormal doit être

un élément majeur de prise en compte du symptôme.

L'examen clinique recherche des signes de moignon pathologique, la présence d'un

névrome (caractérisé par une zone gâchette en regard de ce dernier et déclenchant une

douleur neurologique). La recherche des réflexes ostéo-tendineux et cutanés devrait être

systématique.

Sur le plan para-clinique, les enregistrements EEG, PES, EMG n'ont d'intérêt qu'en

terme de recherche. Idéalement, l'EMG devrait porter sur les muscles agonistes,

antagonistes et synergiques au mouvement observé. Il serait intéressant de préciser le

caractère (pluri)métamérique éventuel du mouvement anormal.

L'examen par stimulation magnétique trans-crânienne apparaît intéressant à réaliser

dans un but de décision thérapeutique.
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b) Stratégie de traitement

• Prévention

Le fait que les patients présentant des mouvements anormaux de leur membre résiduel

soient statistiquement plus douloureux que les autres amputés, quel que soit le niveau et

l'étiologie d'amputation, ainsi que le rôle démontré des afférences pathologiques,

plaident pour un appareillage précoce, ou une réafférentation aussi rapide que possible

du moignon. On rejoint ainsi les principes admis de prévention des douleurs

neurologiques du moignon.

• Traitement symptomatique

Les indications de traitement doivent être pesées en fonction de la gêne ressentie par le

patient, essentiellement douleur et incidence sur l'appareillage.

Le rôle important du névrome dans la physiopathologie supposée des mouvements

anormaux du membre résiduel rend intéressante l'exploration par stimulation

magnétique trans-crânienne. Cette dernière permet d'affirmer le caractère pathologique

du névrome, lorsque la stimulation permet de reproduire soit la douleur du moignon,

soit les mouvements anormaux, soit des phénomènes végétatifs distaux du moignon. En

effet, il apparaît que les seuls résultats positifs des traitements chirurgicaux ou par

infiltration aient été notés chez des patients présentant un névrome pathologique.

En se basant sur le rôle des afférences sensitives dans la genèse du mouvement anormal,

il est probable que la stimulation électrique trans-cutanée (TENS) puisse avoir un effet

positif sur les mouvements anormaux, en même temps qu'une efficacité antalgique. Les

antalgiques neurotropes restent décevants, d'efficacité très aléatoires, même si leur effet

d'abaissement de seuil est théoriquement intéressant.
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Conclusion

Les mouvements anormaux des membres résiduels sont fréquents après l'amputation,

décrits par un tiers des patients amputés, quels que soient le niveau ou l'étiologie

d'amputation. Il n'existe pas une entité unique concernant ces mouvements anormaux:

on décrit plusieurs typologies (myoclonies unique, répétées, dystonie, fasciculations),

des circonstances de survenue variable (spontanée ou réflexe, généralement au repos).

Dans la moitié des cas, un stimulus sensitif apposé au membre résiduel permet de

contrôler le mouvement (massage ... ), lequel est gênant par son caractère douloureux

fréquent, son incidence sur l'appareillage ou les gestes de la vie journalière. Il n'a pas

été possible de dégager de facteurs de risque prédictifs de l'apparition de ces

mouvements anormaux.

L'étude des mouvements anormaux des membres résiduels permet de dégager des

arguments pour l'existence d'une plasticité neuronale étagée, avec modification de

l'intégration sensitivo-motrice. Si le névrome apparaît comme un filtre potentiellement

amplificateur des afférences sensitives du moignon, il n'est cependant pas le générateur

du mouvement anormal. La plasticité médullaire semble au premier plan dans la genèse

de ces mouvements involontaires, avec la mise en évidence de modifications

neurologiques sur le plan segmentaire (exagération des réflexes). Il n'y a que peu

d'argument pour une implication corticale, en dehors du déclenchement de mouvements

anormaux lors de stimulis classiquement rapportés à la plasticité corticale (rasage pour

les amputés du membre supérieur, rapports sexuels pour les amputés de membre

inférieur)

La prise en charge thérapeutique des mouvements anormaux repose actuellement sur les

mêmes bases que pour les douleurs neurologiques du moignon. Il semble y avoir une

place intéressante pour l'injection intra-musculaire de toxine botulique, tout à fait

cohérente avec l'hypothèse d'une plasticité neuronale étagée secondaire à la lésion

périphérique.
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Annexe 1 :

Questionnaire pour l'étude des mouvements involontaires
des moignons d'amputation

OUI NON
1. Avez-vous déjà ressenti, après l'amputation, l'existence de

mouvements incontrôlés de votre moignon d'amputation
(sensation de tremblements, sauts du moignon ...)

Ces mouvements involontaires persistent-ils
(sont-ils survenus le mois passé ?)

Quels seraient vos mots pour décrire ces mouvements?

OUI NON
2. Ces mouvements sont-ils toujours les mêmes?

Précisez:
Horaire de survenue:

journée
Endormissement

Nuit

Caractères temporels du mouvement:
mouvement unique (ex: flexion du coude et retour à la position de départ)

mouvement rythmique (ex :altemance de flexion et extension)

durée du mouvement (ex: quelques secondes, quelques minutes... )

Le type du mouvement est toujours identique
(ex: il s'agit toujours d'un mouvement de flexion du moignon, jamais sur le côté ... )

autre caractéristique:

OUI NON
3. Etes-vous capables de prévoir la survenue de ces

mouvements incontrôlés?
Précisez les circonstances:
horaire de survenue reproductible (ex :joumée, nuit, endormissement... )

signe avant coureur systématique (ex :douleur, sueurs ... )

déclenchement par un mouvement systématique

déclenchement par le toucher d'une zone du moignon

déclenchement par une autre stimulation
(ex: bruit subit, éclair lumineux, toucher d'une zone autre que sur le moignon... )

autre:
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OUI NON
4. Etes-vous capable de contrôler, voire d'arrêter ces

mouvements involontaires lorsqu'ils surviennent?
Par quel moyen (ex: médicament, bouger le moignon, le serrer entre les

. ) ?mams....

OUI NON
5. Ces mouvements incontrôlés sont-ils gênants?

pour votre activité quotidienne
pour le port de l'appareillage

parce qu'ils sont associés à des douleurs
parce qu'ils sont visibles par autrui

Autre
Précisez:

OUI NON
6. Présentez-vous une sensation de membre fantôme?

OUI NON
7. Présentez-vous des douleurs?

douleur du moignon
sensations de fourmillement dans le moignon

douleur du membre fantôme

OUI NON
8. Présentez-vous des troubles végétatifs du moignon:

ex : sensation de chaleur ou de froideur, sudation subite, chair de poule...

par cnses
en permanence

Précisez:

OUI NON
9. Ces mouvements ont-ils été améliorés par des traitements, y

compris si ces traitements ont été prescrits pour d'autres
raisons? Précisez:

traitement médicamenteux

reprise chirurgicale

autre

Avez-vous d'autres remarques à nous formuler à ce sujet?
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RESUME DE LA THESE

Introduction:
A côté des phénomènes classiques associés à l'amputation (fantôme, douleur du moignon),
les mouvements anormaux des membres résiduels sont décrits de façon exceptionnelle
dans la littérature récente.

Objectif:
Préciser la prévalence, l'incidence fonctionnelle, les caractères cliniques des mouvements
anormaux. Proposer des pistes d'interprétation physiopathologique et une conduite
thérapeutique adaptée.

Matériel et méthode:
Un questionnaire est arJressé à 200 patients adultes, avec amputation majeure de membre
quels qu'en soient le niveau ou l'étiologie. La séméiologie est précisée en consultation
auprès de 20 patients volontaires présentant des mouvements anormaux du membre
résiduel.

Résultats:
31 % des amputés présentent des mouvement anormaux, sans lien avec le niveau ou
l'étiologie d'amputation. Chaque patient peut présenter un ou plusieurs types séméiologiques
(myoclonies uniques ou répétées, dystonie, fasciculation). Les circonstances de survenue
sont variables: spontanées ou provoquées, diurnes, vespéraux ou nocturnes, avec ou sans
prothèse. 28% des mouvements anormaux sont strictement indolores. La moitié peuvent être
contrôlés par le patient, essentiellement par une étreinte du moignon. Les patients sous­
estiment la gêne engendrée par ces mouvements anormaux, qui peut entraîner l'abandon de
l'appareillage.

Discussion-Conclusion:
Les mouvements anormaux des membres résiduels témoignent de la plasticité du système
nerveux central suite à l'amputation: le névrome jouerait un rôle d'amplificateur des
afférences sensitives du moignon, mettant en jeu un générateur central du mouvement
anormal, avec des arguments pour une réorganisation médullaire segmentaire.
Leur retentissement est négligé à la fois par les patients et les professionnels de santé.
L'injection intra-musculaire de toxine botulique semble être une voie thérapeutique.

TITRE EN ANGLAIS: ABNORMAL MOVEMENTS OF AMPUTATION STUMPS

THESE DE MEDECINE SPECIALISEE - ANNEE 2005

MOTS CLEFS: - amputation
appareillage
membre résiduel
mouvements anormaux
plasticité neurologique
névrome
éphapses
toxine botulique

Intitulé et adresse de rU.F.R :
Faculté de Médecine de Nancy
9, avenue de la Forêt de Haye
54505 VANDOEUVRE LES NANCY Cedex




