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1. INTRODUCTION 

 

La dystrophie musculaire de Duchenne de Boulogne, DMD, est une pathologie 

neuromusculaire dont la prévalence est de 2 sur 10 000 naissances de nouveau-nés de sexe 

masculin dans le monde. La DMD est due à une mutation du gène localisé sur le 

chromosome X codant pour une protéine sarcoplasmique appelée dystrophine (1). La 

dystrophine assure un rôle crucial pour le maintien de l’intégrité des fibres musculaires. En 

l’absence de dystrophine, on observe une dégénérescence des fibres musculaires qui est 

initialement compensée par des mécanismes de régénération. Lorsqu‘ils sont dépassés, les 

premiers symptômes apparaissent. Les anomalies de la marche, puis la perte de la marche 

après une acquisition normale sont au premier plan de ces symptômes. On observe à court 

terme un déficit des membres inférieurs ainsi que l’apparition d’une scoliose. A moyen et 

long terme, la DMD est caractérisée par une atteinte cardiaque et respiratoire qui en fait le 

pronostic vital. Les aspects nutritionnels sont la conséquence des défaillances viscérales. La 

survie est liée à la sévérité de l’atteinte des muscles cardiaques et respiratoires. La méthode 

de diagnostic repose sur la détection de la mutation génétique en PCR multiplex associée 

aux techniques de Southern blot et/ou à la biopsie musculaire (2). 

 

 

L’évolution de la fonction respiratoire des patients atteints de DMD a été décrite 

initialement par Barois (3) et plus récemment par Fauroux (4) . Selon Fauroux, l’histoire 

naturelle des muscles respiratoires est caractérisée par une évolution linéaire de la perte de 

force musculaire. L’atteinte respiratoire est multifactorielle (5)(6). Elle est secondaire au 

déficit des muscles intercostaux et du diaphragme. La toux est le premier élément à être 

altéré, suite à l’insuffisance des muscles inspiratoires. La dégradation de l'état nutritionnel 

est liée à l’insuffisance respiratoire chronique (fausses routes, difficultés à l’effort), mais 

deviens ensuite sa conséquence. Il existe en effet une augmentation des dépenses 

énergétiques liées à l’augmentation de la fréquence respiratoire suite à la diminution du 

volume courant, de même qu’il existe une tachycardie liée à la baisse de la fraction 

d’éjection. Les études actuelles rapportent un âge de décès entre 20 et 30 ans, du à une 

défaillance respiratoire ou cardiaque (7). L’âge au décès semblerait avoir évolué ces 

dernières années grâce à l’amélioration de la prise en charge respiratoire. L’histoire 

naturelle respiratoire des patients atteints de DMD est difficile à prédire à l’échelon 

individuel, néanmoins il semble exister certains phénotypes particuliers (8). Le pronostic 

personnalisé des patients est imprévisible à l'heure actuelle. 

 

 

L’histoire naturelle de la déformation thoracique dans la DMD n’est pas décrite avec 

précision. Oda rapporte une aggravation du Cobb de 2,1 ° par mois (9). La déformation de la 

scoliose dans la DMD est différente de la déformation dans le cadre de la scoliose 

idiopathique. Dans le plan frontal, l’apex de la scoliose est thoracolombaire. 
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Progressivement, elle gagne l’ensemble du rachis thoracique et lombaire puis entraîne 

l’obliquité pelvienne. Ces patients présentent communément une cyphose et une lordose. 

En l’absence de chirurgie, l’angle de Cobb atteindrait 80 °. Il n’existe pas à l’heure actuelle de 

courbe de référence spécifique d’évolution de la scoliose chez les patients DMD comme 

décrite dans la scoliose idiopathique par Duval-Beaupère (10). 

 

 

La déformation scoliotique, commune à l’ensemble des patients DMD, nécessite une 

prise en charge multidisciplinaire incluant l’ostéosynthèse rachidienne comme première 

option thérapeutique (11). L’impact de la scoliose ainsi que les bénéfices attendus de la 

chirurgie scoliotique sur la fonction respiratoire font encore polémiques. La période 

préférentielle de réalisation de l’ostéosynthèse n’est pas clairement identifiée. 

 

L’ostéosynthèse doit être proposée chez tous les patients car elle permet une correction de 

l’angle de Cobb, un maintien de la position assise et par conséquent une amélioration de la 

qualité de vie (12)(13). La valeur de la CVF ne doit pas être considérée comme une contre-

indication à sa réalisation (14)(15). Le taux de complications post-chirurgicales est similaire 

quelque soit la CVF (14)(15). L’observation actuelle d’une amélioration du pronostic vital 

serait un critère supplémentaire à l’intérêt du traitement orthopédique. 

 

L’impact de la scoliose sur la fonction respiratoire n'est pas consensuel. Oda et Takahashi 

suggèrent un lien entre déformation scoliotique et fonction respiratoire chez les patients 

DMD (9)(16). Ce phénomène a été prouvé dans la scoliose idiopathique (17)(18)(19). 

Yamashita décrit qu’une progression lente du Cobb serait corrélée à un plateau de la CVF qui 

apparaît après l’âge de 15 ans (13). Kurz mentionne que lorsque la scoliose thoracique 

s’aggrave de 10° par an la CVF chute de 4% par an (20). Le lien de cause à effet entre Cobb et 

CVF n’a jamais été prouvé chez les patients atteints de DMD. L’analyse de la pente évolutive 

de l’angle de Cobb et de la variation de la CVF en période pré chirurgicale n’a jamais été 

réalisée. 

 

Le bénéfice de l’ostéosynthèse sur la fonction respiratoire fait polémique. Certains auteurs 

défendent l’idée que la chirurgie ralentit le déclin de la fonction respiratoire (6)(20)(21) alors 

que d’autres rapportent que la chirurgie ne modifie pas le déclin (5)(12)(7)(22)(23). Roberto 

dans une étude rétrospective de la morphologie du tronc pré chirurgicale et de la fonction 

respiratoire, décrit  une variation de la CVF (CVF) de 5% par an avant la chirurgie, 11% par 

an en post-opératoire immédiat et 4 % par an en post-opératoire global sans différence 

entre les opérés et les non opérés (7). 

Les critères pour décider de la date de réalisation de la chirurgie ne sont pas consensuels. 

Karol rapporte la perte de la marche comme critère de réalisation d’ostéosynthèse (2). 

Certains auteurs recommandent une chirurgie à 15° d’angle de Cobb (6), d’autres à 35° (7). 

La planification de l’ostéosynthèse rachidienne, qui nécessite une approche 
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multidisciplinaire, doit être prudente. Le groupe d’étude de Mullender préconise une 

réalisation précoce vers l’âge de 12 ans lorsque le Cobb atteint 20° (11). 

 

La technique, commune à l’ensemble des équipes, consiste en une arthrodèse postérieure 

T1-T2 avec fixation au bassin (24)(7)(11). 

D’un point de vue radiologique, la déformation scoliotique est évaluée 

systématiquement dans le plan frontal grâce à l’angle de Cobb. L’intérêt de l’évaluation 

horizontale n’a été que très peu décrite. Un nouvel indice a été proposé, l’index de 

pénétration thoracique (IPT), étudié par Dubousset (25)(26). Il représente l’impact antéro-

postérieur thoracique de la pénétration rachidienne. L’IPT est mesuré, selon la méthode 2D 

sur la coupe scannographique où la pénétration thoracique du rachis est maximale. 

Mompoint décrit l’intérêt de l’IPT dans les pathologies neuromusculaires, en complément de 

l’angle de Cobb et de la lordose, car il représente l’impact direct de la scoliose sur les 

structures pulmonaires, cardiaques et digestives (27). L’IPT n’a jamais été mis en corrélation 

avec le déclin de la fonction respiratoire des patients DMD. 

 

 

Notre première hypothèse est que l’histoire naturelle de la fonction respiratoire et de la 

déformation du tronc est liée. Notre seconde hypothèse est que l’ostéosynthèse rachidienne 

ne modifie pas l’histoire naturelle du déclin de la fonction respiratoire. Notre troisième 

hypothèse est que l’évolution de la fonction respiratoire des patients DMD ne serait pas 

corrélée à la composante frontale de la déformation du tronc représentée par l’angle de 

Cobb mais à la composante horizontale représentée par l’IPT.  

 

L’objectif principal de l’étude est donc d’analyser l’évolution de la fonction respiratoire 

chez les patients atteint de DMD ainsi que l’évolution de l’angle de Cobb en phase pré 

chirurgicale et d’évaluer leur corrélation. L’objectif secondaire est d’évaluer le déclin de la 

fonction respiratoire en période post chirurgicale pour mettre en évidence et évaluer 

l’impact de la chirurgie sur l’évolution. Le troisième objectif est d’analyser la corrélation 

entre l’IPT et l’évolution respiratoire chez les patients DMD. 
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2. MATERIEL ET METHODES 

 

Etude 

Il s’agit d’une étude pluridisciplinaire multicentrique rétrospective longitudinale de 1993 à 

2013 effectuée dans les centres de référence neuromusculaires des hôpitaux universitaires 

de Nancy, Strasbourg, Reims et Garches. L’étude est réalisée en collaboration avec les 

pneumologues, les neurologues, les chirurgiens orthopédistes, les rééducateurs fonctionnels 

et les radiologues des centres référents neuromusculaires adultes et pédiatriques. 

 

Population 

Les patients inclus présentent une DMD, diagnostic réalisé devant l’association du 

phénotype clinique, de l’élévation de la créatine phosphokinase, de la biopsie musculaire 

et/ou de la mutation génétique. Ils sont nés avant 1996 et sont âgés actuellement de 17 à 43 

ans. Les patients avec une dystrophie Musculaire de Becker ne sont pas inclus. Les patients 

ayant subi une ostéosynthèse rachidienne constituent le groupe avec ostéosynthèse. Les 

patients n’ayant pas subi d’ostéosynthèse rachidienne constituent le groupe sans 

ostéosynthèse. Nous distinguons au sein de ce groupe, le groupe sans ostéosynthèse pour 

contre-indication chirurgicale et le groupe sans ostéosynthèse pour recul insuffisant. Les 

critères relevés sont le nombre d’années de suivi, l’âge à la perte de la marche, l’âge à 

l’instauration de la VNI, l’âge à la chirurgie, le BMI à la chirurgie, la CVF à la chirurgie,  le 

nombre d’explorations fonctionnelles respiratoires (CVF) et l’âge à la CVF 60%, 40% et 20%. 

 

Plan de l’étude 

Les dates de réalisation des radiographies et des spirométries déterminant la CVF sont 

rapportées en nombre d’années par rapport à la chirurgie, l’année de la chirurgie 

correspondant alors à l’année 0, et en âge réel. 

 

Evaluation de la morphologie du tronc sur le plan frontal et sagittal 

L’évaluation de la déformation du tronc  a été effectuée par 2 mesures : l’angle de Cobb, sur 

la radiographie du rachis de face, et la lordose sur la radiographie du rachis de profil (figure 

1). La cyphose n’a pas été mesurée pour des difficultés techniques. La qualité des clichés 

rendait la lecture très difficile. L’angle de Cobb et la lordose ont été mesurés sur des clichés 

en position assise antérieurs à l’ostéosynthèse rachidienne. L’objectif était de calculer la 

pente évolutive moyenne (en degrés par an) sur la période pré-chirurgicale, soit 

l’aggravation de la déformation pour ces 2 critères. La date de réalisation des clichés était 

variable selon les patients et les équipes. Ils étaient réalisés à la demande des chirurgiens 

orthopédistes en fonction de l’évolution clinique de la scoliose. Le cliché correspondant à 
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l’apparition de la scoliose n’était pas analysé. Le cliché radio 1 était réalisé au début de 

l’évolution de la scoliose, correspondant à une situation clinique de scoliose légère à 

moyenne. 

 

Un nouveau bilan radiologique de face et de profil, correspondant à la déformation 

maximale constatée avant l’intervention, était réalisé. Le cliché radio 2 était le dernier cliché 

réalisé avant ostéosynthèse, correspondant à l’angulation maximale pré-opératoire (figure 

2). L’analyse radiologique a été effectuée en double lecture sur la cohorte de Nancy. Dans le 

groupe sans ostéosynthèse, le premier cliché était analysé de la même manière que dans le 

groupe avec ostéosynthèse et le deuxième cliché analysé à l’âge moyen de réalisation 

théorique de l’ostéosynthèse. 

 

 
 

 
Figure 1. Evaluation radiologique de la morphologie du tronc  

A. Cliché radiographique du rachis de face. Angle de Cobb : angle formé à partir de l'intersection de deux 

droites tangentielles, l'une au plateau supérieur de la vertèbre limite supérieure, l'autre au plateau inférieur de 

la vertèbre limite inférieure. B. Cliché radiographique du rachis de profil. Lordose : mesure de l’angle entre la 

tangente au plateau supérieur de L1 et la tangente au pôle inférieur de L5.  

 

A. Angle de Cobb B. Lordose 
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Evaluation longitudinale de la fonction respiratoire 

La valeur rapportée dans cette étude est la capacité vitale forcée (CVF) en pourcentage de la 

valeur théorique, évaluée annuellement, sur la période de suivi maximale disponible avant 

et après ostéosynthèse. La variation annuelle de la CVF (ΔCVF), exprimée en pourcentage 

annuel de perte, est décrite par période pré et post chirurgicale (figure 2). 

 

Les périodes de CVF sont déterminées à partir des dates charnières suivantes : 

- Date CVF1 : date de mesure de la CVF maximale 

- Date CVF2 : date à laquelle il existe un point d’inflexion significativement perçu dans 

l’évolution de la fonction respiratoire avant la chirurgie. Ce point est choisi lors d’une 

lecture longitudinale de la CVF au cours du temps. 

- Date CVF3 : date de la dernière mesure de CVF avant l’ostéosynthèse rachidienne 

- Date d’ostéosynthèse rachidienne : année 0 

 

Les périodes de CVF  sont représentées sur la figure 2 et la figure 3.  

Nous distinguons la période pré chirurgicale, a, et la période post chirurgicale, b. En phase 

pré-chirurgicale, nous décrivons les périodes de 1 et 2. En phase post-chirurgicale, nous 

décrivons les périodes de 3, 4 et 5. La période totale de suivi est nommée c. 

- 1 : entre date CVF1 et date CVF2 

- 2 : entre date CVF2 et dernière CVF pré chirurgicale 

- 3 : entre CVF pré chirurgicale et CVF à +0,5 / +1 an. 

- 4 : post chirurgical de + 0,5 /+ 1 an à + 2/+ 3 ans 

 

- a : pré chirurgical global 

- b : post chirurgical global 

- c : a + b = global 

 

 
 
Figure 2. Analyse périodique de l’évolution de la CVF avant et après ostéosynthèse 

Date CVF3 



 

 

 
 
Figure 3. Evaluation longitudinale de la fonction respiratoire et de la déformation du tronc 

Radio 1 : cliché du rachis complet de face et de profil réalisé au début d’évolution de la scoliose Radio 2 : cliché du rachis complet de face et de profil avant ostéosynthèse 

rachidienne.C L : pente évolutive de l’angle de Cobb et de la lordose exprimée en degré moyen annuel. Scanner thoracique: coupe axiale médiastinale où la gibbosité 

est maximale pour évaluation de l’IPT. 

2
7 



Evaluation de la morphologie du tronc sur le plan horizontal 

Parmi un sous groupe de la cohorte, un scanner thoracique a été réalisé dans un contexte de 

détresse respiratoire aigue. La mesure de l’IPT selon la méthode 2D décrite par Dubousset 

(25) est effectuée sur la coupe thoracique médiastinale axiale où la pénétration intra 

thoracique du rachis est maximale. L’IPT correspond au pourcentage de la surface occupée 

par le rachis et les tissus à l’intérieur de la cage thoracique (figure 4). Les complications 

secondaires à la déformation du tronc sont décrites : atteintes parenchymateuses, 

compressions bronchiques ou trachéales, compressions cardiaques. L’évaluation de la 

fonction respiratoire dans la période de réalisation du scanner est rapportée : CVF, capacité 

pulmonaire totale CPT, volume résiduel VR, en % de la théorique. 

 
Figure 4. Analyse d’une coupe médiastinale axiale : Index de pénétration thoracique et complications.  

A Mesure de l’Index de pénétration thoracique, schéma emprunté à Mompoint (27). B Coupe axiale 

médiastinale  avec gibbosité endothoracique : atélectasie du lobe inférieur gauche. C Coupe axiale médiastinale 

avec gibbosité endothoracique : compression de la trachée, de la carène, de l’œsophage et pneumopathie 

obstructive du lobe inférieur gauche. 

A B 

C 

28 
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Critères de jugement 

Le critère principal de jugement est la corrélation entre la pente évolutive de l’angle de Cobb 

et de la lordose et CVF en phase pré chirurgicale. Les critères secondaires de jugement sont 

les CVF avant et après ostéosynthèse, le CVF global avec ostéosynthèse et sans 

ostéosynthèse. Le dernier critère est la corrélation de l’index de pénétration thoracique avec 

le VR, la CVF et la CPT. 

 

Analyse statistique 

L’analyse descriptive a été réalisée par l’estimation des moyennes et écarts-types pour les 

variables quantitatives et en pourcentage pour les variables qualitatives. La comparaison des 

variables qualitatives a été réalisée par le test du χ2 ou le test exact de Fisher lorsque les 

effectifs étaient inférieurs à 5. Pour les variables quantitatives, la comparaison a été réalisée 

par les tests de Wilcoxon ou en ANOVA.  Les différences étaient considérées comme 

significatives si p < 0,05. Les analyses statistiques ont été faites avec le logiciel SAS 9.3 (Carry, 

NC, USA). 
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3.     RESULTATS 

 

Caractéristiques de la population 

73 patients ont été inclus (Nancy n=19, Strasbourg n=13, Garches n=18, Reims n=20) dont 56 

dans le groupe avec ostéosynthèse et 17 dans le groupe sans ostéosynthèse. Parmi les 

patients opérés, l’âge moyen actuel est de 23±7 ans et le nombre d’années de suivi est de 

9,3 ans, de 9,5±2,1 ans à 21±6,5 ans (tableau 1). L’âge de perte de la marche est de 10,5±3,4 

ans alors que l’âge de mise sous VNI est de 16,3±4,1 ans. Il y a actuellement 61% des 

patients sous VNI, avec une différence significative entre les sites hospitaliers (p<0,002). Les 

patients de Reims sont seulement 28% à être traités par VNI (tableau 1). Une différence 

significative concernant l’âge à la chirurgie est observée (p < 0,001). Les patients de Reims 

sont opérés à 18 ans alors que l’âge à la chirurgie dans les autres sites hospitaliers est de 13 

ans (figure 5).  

Concernant la fonction respiratoire, la CVF mesurée avant la chirurgie est de 61±24 % sans 

différence significative entre les sites hospitaliers (figure 6). La CVF 60% est observée à 

14±2,7 ans et la CVF 40% observée à 16,2±2,6 ans, avec des différences entre les sites 

hospitaliers, respectivement p<0,001 et p<0,003. La CVF 20% est observée à 18,5±2,5 ans, 

sans différence entre les sites hospitaliers (tableau 1). 

 



31 
 

Tableau 1. Caractéristiques du groupe avec ostéosynthèse  

 Global 
(n = 56) 

Nancy 
(n=17) 

Strasbourg 
(n=7) 

Garches 
(n=17) 

Reims 
(n=15) 

Valeur 
de p 

Patients  

Suivi longitudinal 
total  (années) 

9,3±2,8 8,2±2 9,8±2,3 12±2 8±3 0,003 

EFR  9±2,1 9,2±1,3 9,2±2,2 8,1±1,5 11,4±3 <0,001 

Age à la fin du 
suivi (ans) 

21±6,5 17,4±3 19,5±3 24,1±7 21,4±9 0,008 

Perte de la 
marche (ans) 

10,5±3,4 8,5±3 10±1,9 10,5±3,5 12,8±3 < 0,001 

VNI oui/non (%) 61 39 50 50 85 15 88 11 28 71 0,002 

Age à la VNI (ans) 16,3±4,1 15±2,3 15,9±2,2 17±3 16,6±2 0,6 

Age actuel (ans) 
23±7 

 
18,5±3,5 

 
21,5±3 

 
25±8 

 
27,9±10 

 
<0,01 

 

 Global 
(n = 56) 

Nancy 
(n=17) 

Strasbourg 
(n=7) 

Garches 
(n=17) 

Reims 
(n=15) 

Valeur 
de p 

Chirurgie  

Période pré-
chirurgicale (ans) 

5,2±2 4,2±2 4,6±3 6 ,3±2,2 5,5±2,6 0,15 

Période post-
chirurgicale (ans) 

4,1±2,5 4±1,5 5,2±1,5 5,5±2 2,3±1,2 0,004 

Age à la chirurgie 
(an) 

14,4±2,9 12,7±1,5 13,5±1,8 13,2±1,2 18,2±2,8 <0,001 

BMI à la chirurgie  
(kg/m2) 

20,4±5,7 21±7 24±6,5 21,4±3,5 17,4±5 0,11 

 

 Global 
(n = 56) 

Nancy 
(n=17) 

Strasbourg 
(n=7) 

Garches 
(n=17) 

Reims 
(n=15) 

Valeur 
de p 

Respiratoire  

CVF à la chirurgie 
(%) 

61±24 61±17 54±6,7 71±32 52±19 0,15 

Age CVF 60% 14±2,7 12,4±2,8 12,8±1,9 15,6±2,2 16±2 < 0,001 

Age CVF 40% 16,2±2,6 14,4±1,6 15,6±2,1 17±2,5 18±2,5 0,003 

Age CVF 20% 18,5±2,5 17,2±1,5 17,5±1,8 19,5±2,5 19,4±2 0,19 
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Figure 5. Age à la chirurgie par site hospitalier, p<0,001 

 

 

 
Figure 6. CVF à la chirurgie par site hospitalier, p=0,15 
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Parmi le groupe sans ostéosynthèse, l’âge de la mise sous VNI est similaire au groupe avec 

ostéosynthèse, 16,7±0,2 ans. Concernant les âges à la CVF 60%, 40% et 20%, il n’y a pas de 

différence entre le groupe avec ostéosynthèse et le groupe sans ostéosynthèse, 

respectivement p=0,26, p=0,41 et p=0,39 (tableau 2). 

 
Tableau 2. Caractéristiques du groupe sans ostéosynthèse  

 Groupe sans ostéosynthèse 1 
(n=6) 

Groupe sans ostéosynthèse 2 
(n=11) 

Patients   

Motif d’absence de 
chirurgie 

Complication Recul insuffisant 

Suivi longitudinal total 
(ans) 

7±3 6,5±2 

Mesures de CVF durant 
le suivi 

5±1 6±2,6 

BMI (kg/m
2
) 21,3±3,7 23±4,5 

Age de perte de la 
marche (an) 

10±2,9 11,5±1,8 

VNI (%) 50 30 

Age à la VNI (ans) 16,7±0,2 17±1 

 

 Groupe sans ostéosynthèse 1 
(n=6) 

Groupe sans ostéosynthèse 2 
(n=11) 

Respiratoire   

Age CVF 60% 12±1,4 16,2±2,8 

Age CVF 40% 15±1,5 Ø 

Age CVF 20% 17,4±1,9 Ø 
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Evolution de la CVF 

CVF est représenté sur les figures 2 et 3 et rapporté dans le tableau 3. L’évolution globale 

de la CVF, soit sur l’ensemble du suivi, est représentée sur la figure 7.  

Concernant les périodes pré et post chirurgicales, il n’existe pas de différence entre les sites 

hospitaliers concernant les périodes de 2, 3 et 4. L’évolution de la CVF est similaire 

(figure 8). Le 1 est la variation la plus lente, -4,6±4,1%/an. Il correspond à la première 

phase d’évaluation de la fonction respiratoire à partir de la CVF maximale. Le 2, 

correspondant à la phase pré-chirurgicale, est caractérisé par une variationde -

9,3±12,9%/an. En post-chirurgical immédiat, le 3 est caractérisé par une diminution de -

18,3±14%/an. Enfin, le 4, phase post-chirurgicale tardive, est caractérisé par un déclin de -

6,8±8,2%/an. Concernant les périodes globales, le global pré-chirurgical est de - 

5,5±3,6%/an. Le global post-chirurgical est de –7±3,1%/an. Le global est de -5,9±2,4%/an.  

Les âges aux CVF 60%, 40% et 20% sont représentés en fonction des sites hospitaliers (figure 

9). Il existe une différence significative entre les 4 sites hospitaliers concernant l’âge à la 

CVF60% et à la CVF40%, respectivement p<0,001 et p<0,003. Il n’y a pas de différence 

concernant l’âge à la CVF20% (p=0,19). Concernant le groupe sans ostéosynthèse pour 

complication, il n’y a pas de différence concernant le global, c (p=0,3) (figure 10).  
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Tableau 3. Analyse des différentes périodes exprimées % de perte de CVF par an (Δ), dans le groupe avec 

ostéosynthèse, avant et après chirurgie. 







 
Global 
(n=56) 

Nancy 
(n=17) 

Strasbourg 
(n=7) 

Garches 
(n=17) 

Reims 
(n=15) 

Valeur de p 

 (% CVF/an)  

PERIODES PRE CHIRURGICALES 

1 -4,6±4,1 -7,3±5,2 -3,8±1 -2,7±3,7 -3,2±1,7 0,01 

2 -9,3±12,9 -9,2±10 -4,5±4,4 - 13,1±25 - 9±7,2 0,7 

PERIODES POST CHIRURGICALES 

3 -18,3±14 -18,3±15 -11±10,4 -13,8 ±16 -22±12 0,55 

4 -6,8±8,2 -7,2±11,7 -13,2±9 -6,7±3,8 -4,4±3,3 0,6 

PERIODES GLOBALES 

 a -5,5±3,6 -7,6±3,5 -4±1,3 -3,4±3,6 -4,7±2,9 0,01 

 b -7±3,1 -8,2±3,6 -6,2±2,9 -5,3±2,7 -7,6±2 0,2 

 c -5,9±2,4 -7,5±1,9 -5,1±1,6 -4,6±2,8 -5,1±1,4 0,02 

 

Date CVF3 
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Figure 7. Evolution de la CVF dans le groupe avec ostéosynthèse rachidienne en fonction de la chirurgie et de 

l’âge 

 

 

 

 
Figure 8. Evolution de la CVF par site hospitalier par rapport à la réalisation de l’ostéosynthèse, p=0,5. 
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Figure 9. Représentation des CVF 60%, 40% et 20% par rapport à l’âge réel par site hospitalier 

 

Figure 10. Evolution de la CVF dans le groupe sans ostéosynthèse rachidienne pour cause de complications 

versus groupe avec ostéosynthèse rachidienne, p=0,3. 
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Caractéristiques de la scoliose 

L’angle de Cobb a été évalué par 2 opérateurs différents au sein de la cohorte de Nancy. La 

corrélation est élevée. La méthode de mesure est reproductible, p<0,001 et R2=0,94.  

Les types de scoliose sont représentés sur la figure 11. Dans le groupe avec ostéosynthèse, 

le Cobb moyen pré chirurgical est de 30±17,1° avec une dispersion importante [0° ; 85°]. 

Dans le groupe sans ostéosynthèse pour cause de complication, il est évalué à 42 degrés sur 

le dernier cliché au même âge. La pente évolutive du Cobb est de 16,1±14,4°/an sur la 

période d’évaluation pré chirurgicale (figure 12). La dispersion de la pente évolutive est 

importante [0°/an ; 64°/an]. Dans le groupe sans ostéosynthèse, le deuxième cliché a été 

analysé à l’âge moyen de l’ostéosynthèse rachidienne. Le groupe sans ostéosynthèse 

présente des valeurs similaires. 

Le délai entre la radio pré-chirurgicale et l’ostéosynthèse est de 3,5 mois. Il n’y a pas de 

différence entre les sites hospitaliers. 

Les résultats concernant les mesures de lordose ne sont pas présentés du fait de très 

grandes difficultés de recueil et d’analyse des clichés de profil. La méthode est peu 

reproductible entre nos deux lecteurs, p =0,4, R2=0,05. 

 

 

 
Figure 11. Répartition des types de scoliose  

 

27% 

11% 

62% 
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Figure 12. Pente évolutive de l’angle de Cobb en phase pré chirurgicale  
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Analyse de corrélation entre l’évolution de la CVF, la scoliose et la pente évolutive 

de la scoliose avant ostéosynthèse 

Les périodes d’aggravation rapide de la scoliose et de la progression de la CVF en pré 

chirurgicale ont été évaluées en termes de délais par rapport à la chirurgie et en termes 

d’âge (tableau 4). La première radiographie a été réalisée 15 mois avant l’arthrodèse et la 

dernière 3 mois avant l’arthrodèse, soit entre 13 ans et 14 ans, sans différence entre les sites 

hospitaliers (p =0,23). La date CVF2 correspondant au début de la progression du déclin a été 

relevée à 17 mois de l’arthrodèse et la dernière CVF à 3 mois de l’arthrodèse, soit entre 12,8 

ans et 14 ans, sans différence entre les sites hospitaliers (p=0,41). Les périodes d’aggravation 

de la scoliose et de progression rapide de la CVF pré chirurgicale sont concomitantes (p>0,2). 

Il n’y a pas de lien entre la valeur de Cobb pré chirurgicale et les périodes de déclin de CVF. 

Le CVF n’est pas modifié en fonction du degré de gravité de la scoliose, résultat observé 

parmi les 3 sous groupes (tableau 4). 

La corrélation entre la pente évolutive de l’angle de Cobb et les CVF a été évaluée. La pente 

évolutive de l’angle de Cobb n’est pas liée aux périodes de CVF (tableau 4). L’analyse dans 

le groupe sans ostéosynthèse pour cause de complication est identique (p>0,15). 

Il existe une corrélation entre la CVF pré chirurgicale et l’angle de Cobb pré chirurgical, p = 

0,03, R2=0,1. La valeur clinique de ce résultat est très faible (figure 13). Ce résultat a 

également été observé dans le sous groupe sans ostéosynthèse pour cause de complication 

concernant le c (p =0,031). 

La corrélation entre la période de c, global, et les facteurs âge de la perte de la marche et 

âge à l’instauration de la ventilation non invasive a été étudié. Il n’y a pas de lien significatif, 

respectivement R2=0,06, p=0,18, et R2=0,03, p=0,43. 
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Figure 13. Corrélation entre angle de Cobb pré chirurgical et CVF pré chirurgicale, p=0,03, R

2
=0,1. 

 
Tableau 4. Analyse de corrélation entre les paramètres respiratoires et les valeurs de Cobb, exprimée en R

2 
et 

p. 

 
 

 CVF pré 
chirurgicale 

1 2 3 4 

 R
2
 p R

2 
p R

2
 p R

2
 p R

2
 p 

Cobb 0,1 0,03 0,01 0,46 0,01 0,46 0,01 0,63 0,01 0,5 

Pente évolutive 
du Cobb 

0,08 0,4 0,09 0,34 0,01 0,9 0,09 0,75 0,11 0,15 

 

 a b c 

 R
2
 p R

2
 p R

2
 p 

Cobb 0,03 0,29 0,01 0,6 0,03 0,3 

Pente évolutive 
du Cobb 

0,01 0,8 0,02 0,6 0,005 0,77 

B 
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Analyse de l’impact de l’ostéosynthèse sur la CVF 

Le  de la période pré chirurgicale global, a, a été comparé au  post chirurgical global, b. 

Il y a une différence significative entre le b, 7±3,1%/an, et le a, 5,5 ±3,6%/an, p=0,03. Le  

post chirurgical est plus important que le pré chirurgical (tableau 3). 

Le  global, c, a été comparé entre le groupe avec ostéosynthèse et le groupe sans 

ostéosynthèse pour complication. Il n’y a pas de différence entre les patients avec ou sans 

chirurgie, 5,9±2,3%/an versus 7±3%/an, p > 0,1. La chirurgie n’a pas d’impact sur le déclin de 

la fonction respiratoire. 

 

Analyse du lien entre l’index de pénétration thoracique et les complications 

respiratoires 

L’IPT a été évalué parmi un sous groupe de 9 patients chez qui un scanner thoracique a été 

réalisé lors d’une hospitalisation en réanimation pour détresse respiratoire aigue ou 

décompensation cardiaque. Les caractéristiques du sous-groupe sont présentés dans le 

tableau 5. Les complications intra thoraciques sont rapportées.  

Il y a une corrélation entre la valeur de l’IPT, 17±8% et la CVF au scanner, 12±7% (figure 14). 

Plus l’index est élevé, plus la CVF est élevée (p=0,039). 

 

Tableau 5. Caractéristiques du sous groupe avec analyse de l’index de pénétration thoracique 

 Résultats 

Caractéristiques globales 

Age actuel (an) 28±11 

Age au scanner (an) 23±9 

Délai chirurgie-scanner (an) 10±8 

Complications 

Pneumopathie 78% 

Compression 
bronchique/trachéale 

56% 

Compression cardiaque 22% 

Facteurs corrélés 

IPT (%) 17±8 

Angle de Cobb au scanner 
(degrés) 

26,4±12,9 

CVF au scanner (%) 12±7 
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Figure 14. Corrélation entre l’index de pénétration thoracique et la CVF, p=0,039 
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4. DISCUSSION 

 

 

Cette étude pluridisciplinaire multicentrique rétrospective (1993- 2013) a été menée 

dans 4 centres hospitaliers de référence des neuromusculaires de la région Est et de la 

région parisienne : Nancy, Strasbourg, Reims et Garches. 

 

Elle met étude met en évidence plusieurs résultats importants. 1) L’évolution de la 

fonction respiratoire ne semble pas être caractérisée par une évolution linéaire mais par une 

évolution en palier. Parmi ces paliers, une phase d’accélération du déclin est observée à 

partir de l’âge de 12 ans, ce qui correspond à la période pré chirurgicale. 2) Cette période 

d’aggravation majeure de la fonction respiratoire est concomitante à la période 

d’aggravation de la scoliose. 3) Ni la pente évolutive de l’angle de Cobb ni l’angle de Cobb 

pré chirurgicale ne sont liés aux périodes de déclin de la CVF. 4) L’ostéosynthèse rachidienne 

ne modifie réellement l’évolution de la CVF. 5) Parmi les critères d’évaluation de la scoliose, 

l’index de pénétration thoracique, indice de scoliose antéropostérieur, pourrait être un 

marqueur pronostic satisfaisant de complications parenchymateuses. 

 

L’évolution respiratoire des patients atteints de DMD de Boulogne, analysée grâce à 

la CVF, semble être homogène parmi nos 4 sites hospitaliers. La CVF, est insuffisante à 

décrire l'intégralité de la fonction respiratoire, mais est actuellement le test plus ubiquitaire 

pour l’évaluation des patients atteints de pathologies neuro-musculaires. Dans notre 

cohorte, l’évolution respiratoire est caractérisée par des périodes de déclin suggérant une 

évolution par palier, phénomène peu décrit. Dans la littérature, une évolution plutôt linéaire 

est rapportée (4) (28) (29) . Les variations de la CVF sont décrites plutôt avant et après 

arthrodèse. Dans notre étude, une phase de décroissance progressive est observée entre 10 

et 12 ans, 4,6±4,1%/an suivie d’une phase ou l'aggravation est plus rapide  jusqu’à la 

chirurgie, 9,3±12,9%/an. Au total la dégradation de la CVF décrit une diminution de 

5,5±3,6%/an. Roberto rapporte un résultat identique (7). Kennedy décrit une perte entre 4 

et 6%/an en pré et post opératoire (5). La période post chirurgicale immédiate, jusqu’à 6 

mois, est marquée par une chute brutale de la CVF, 18,3±14%/an. Roberto décrit 12%/an (7). 

Ce déclin brutal est l’effet direct de la chirurgie, phénomène pouvant être limité par une 

préparation pré et post chirurgicale optimale incluant VNI, Cough-Assist© et kinésithérapie 

respiratoire, (14) (30). La période post chirurgicale globale, entre 6 mois post opératoire 

jusqu’au maximum du suivi, est caractérisée par une dégradation de 6,8±8,2%/an. Le delta 

global post chirurgical est de 7±3,1%/an alors que dans l’étude de Roberto il est de 4%/an 

(7). Le delta global est de 5,9±2,4%/an, concordant avec la littérature (7) (4) .  

A l’âge de 18±2,5ans, tous les patients ont une CVF20% similaire entre les sites 

hospitaliers. Les âges correspondant aux CVF60% et CVF40% sont quant à eux différents 

entre les 4 sites hospitaliers, respectivement 14±2,7ans et 16±2,6ans et respectivement 
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p<0,001 et p<0,003. Le facteur suggéré parmi la multiplicité des facteurs potentiels pour 

expliquer les disparités de CVF est l’âge d’instauration du corset et son adaptation, comme 

recommandé dans les guidelines, (31) (30) (32). 

L’âge à l’instauration de la VNI et l’âge de perte de la marche, considérés comme 

facteurs de gravité et/ou de pronostic, ne sont pas corrélés à l’importance du CVF. Ces 

résultats sont divergents des résultats observés par Ammouche (33). Ceci ne remet bien sur 

pas en cause la VNI qui permet, en association au Cough-Assist© et à l’oxygénothérapie, de 

prolonger la survie (34) (32). L’âge moyen d’instauration de la VNI est 16±4ans, avec une 

différence significative entre les sites hospitaliers. Cette observation reflète une 

hétérogénéité des pratiques suite à l’absence de critères très précis concernant 

l’instauration de la VNI, malgré certaines études récentes qui ont tenté de dégager des 

facteurs prédictifs d’indication de VNI (35) (36). L’âge de la perte de la marche est 10±3,4ans 

avec une différence significative entre les sites hospitaliers, p<0,001, conforme à la 

littérature (2) (30).  

L’implication clinique directe de ces résultats est l’information de la famille sur 

l’évolution à moyen terme de la fonction respiratoire. A l’âge de 18 ans, l’ensemble des 

patients présenterait une fonction respiratoire très altérée quelque soit le déclin initial, l’âge 

de la perte de la marche et l’âge d’instauration de la VNI. Cependant, il faut signaler le corset 

qui est suggéré comme facteur de maintien d’une meilleure fonction respiratoire avant cet 

âge limite.  

 

Le type de scoliose le plus fréquemment rencontré est thoraco-lombaire (61%) et 

l’angle de Cobb pré chirurgical est de 30,0 ± 17,1 degrés, en accord avec la littérature (2). 

L’âge du début d’attitude scoliotique est lié à la perte de la marche, soit vers l’âge de 10 ans 

(7). Dans notre analyse morphologique, seule la mesure de l’angle de Cobb est rapportée car 

simple et reproductible. Les autres paramètres, lordose et cyphose, n'ont pas pu être 

retrouvés et/ou évalués de manière satisfaisante et ubiquitaire selon les centres. Il n’existe 

pas de différence entre nos deux lecteurs (p < 0,003, R2=0,94). A l’inverse, l’évaluation de la 

lordose n’est pas satisfaisante. Le cliché de profil n’est pas systématique, sa lecture est 

difficile et dépendante de la qualité du cliché. Du fait du caractère rétrospectif de notre 

étude, des mesures fiables de lordose n’ont pas pu être établies.  

La pente évolutive de l’angle de Cobb pré ostéosynthèse est évaluée à 16,1±14,4°/an sur une 

période allant de -15 à -3 mois en pré chirurgicale. Seule la pente évolutive pré chirurgicale 

globale de l’angle de Cobb est rapportée dans les études : 10°/an selon Kurz (20) et 7°/an 

selon Roberto (7), sans analyse de période ou de différence de vélocité. Il est observé que la 

période d’amorce de l’accélération de la scoliose dans le plan frontal et l’amorce du delta de 

la CVF sont superposables, respectivement entre -15 et -3 mois et -17 et -3 mois soit entre 

13 et 14 ans, p>0,2. Le facteur suspecté pour expliquer le parallélisme est l’évolution de la 

maladie neuromusculaire en elle-même qui atteint les muscles respiratoires et des muscles 

du rachis de manière concomitante en termes fonctionnel. En d’autres termes l’altération du 

muscle strié par la DMD, se traduit par une altération fonctionnelle simultanée au niveau 
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des muscles respiratoires et des muscles de la statique vertébrale. La confirmation de cette 

observation impliquerait une surveillance étroite commune entre chirurgiens orthopédiques 

et pneumologues pour détecter l’amorce de l’aggravation. Cette observation précoce 

permettrait d’envisager l’ostéosynthèse rachidienne de manière plus avancée. 

Les glucocorticoïdes, seul traitement reconnu comme ralentissant l’atteinte musculaire, 

pourrait permettre de retarder cette phase d’amorce (32) (37) (38). Aucun des centres 

neuromusculaires où les informations ont été recueillies n’ont, sur la période étudiée, eu de 

protocole de mise en place systématique de glucocorticoïdes. Les données sont ainsi trop 

hétérogènes pour donner lieu à une analyse. 

 

L’analyse de corrélation entre la sévérité de la scoliose, la vélocité d’aggravation de la 

scoliose, la CVF pré chirurgicale et le déclin de CVF a été réalisée. Dans notre étude, il n’y a 

pas de relation retrouvée entre Cobb et déclin de CVF, entre pente évolutive et déclin de 

CVF ainsi qu’entre pente évolutive et valeur de CVF pré chirurgicale. Seule une corrélation 

statistique est observée entre la valeur du Cobb pré chirurgicale et la CVF pré chirurgicale, 

p=0,03. Cela n’a cependant pas de valeur clinique, la dispersion étant trop importante. Dans 

la littérature, un lien direct entre déclin de CVF et angle de Cobb est parfois défendu (20). 

L’hypothèse d’un biais d’interprétation est émise: le lien de corrélation statistique n’a pas 

valeur de lien de cause à effet. D’autres auteurs défendent l’absence de corrélation à l’aide 

d’un groupe témoin (5). Le concept de vélocité n’a été que très rarement rapporté dans la 

littérature. Seul Miller (39) évoque cette idée et rapporte qu’il n’y a pas de différence de 

delta entre les scolioses stables et instables. 

L’angle de Cobb, reflet de la scoliose dans le plan frontal, ne semble pas avoir 

d’impact sur la fonction respiratoire dans la DMD. L’hypothèse évoquée est que l’angle de 

Cobb, dans cette pathologie, n’est pas suffisamment sévère pour avoir une répercussion sur 

la fonction respiratoire. 

L’implication clinique est la suivante : l’ostéosynthèse rachidienne, correctrice de 

l’angle de Cobb plus que de la lordose et de la cyphose, ne semblerait pas permettre une 

modification de l’évolution de la fonction respiratoire post chirurgie dans la DMD.  

 

L’impact de la chirurgie sur la fonction respiratoire a été étudié en analysant la 

variation de la CVF des patients opérés en pré et en post opératoire, puis par comparaison 

aux patients non opérés. L’âge à la chirurgie est de 14,4±3ans (13±2ans sans Reims) et la CVF 

à la chirurgie de 61±24%, similaires aux données de la littérature (12) (7). Dans le groupe de 

patients opérés, il y a une différence significative entre le CVF global pré chirurgical, 

5,5±3,6%/an et le CVF post chirurgical, 7±3%/an, p=0,03. Le déclin est plus rapide en post 

ostéosynthèse qu’en pré ostéosynthèse. Le delta moyen global des patients avec 

ostéosynthèse est de 5,9±2,4%/an  et des patients sans ostéosynthèse pour cause de 

complication est de 7±3%/an, p>0,05. Kennedy (5) rapporte une variation entre  -3 et 5%/an 

an sans différence entre les 2 groupes.  
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En pratique, la polémique sur le bénéfice de la chirurgie au niveau de la fonction 

respiratoire  ne remet pas en cause l’indication d’ostéosynthèse qui permet un gain en 

confort, un gain en mobilité en fauteuil roulant et un gain en qualité de vie (12) (2). Le 

groupe d’étude multidisciplinaire dirigé par Mullender rappelle que l’ostéosynthèse 

rachidienne constitue la première option thérapeutique de la scoliose (11). La première 

implication de cette observation est qu’il est licite d’informer les familles sur l’intérêt de la 

chirurgie mais aussi sur le fait que l’arthrodèse rachidienne ne dégraderait pas mais 

n’améliorerait pas non plus la fonction respiratoire (5). La seconde implication est liée à 

l’anesthésie. Lors de l’évaluation de la balance bénéfice-risque, le risque vital lié à 

l’anesthésie doit être pris en compte. Les anesthésistes préconisent une approche 

multidisciplinaire pour une prise en charge pré et post opératoire optimale incluant une 

évaluation respiratoire et cardiaque large selon les recommandations (40) . Pour les patients 

chez qui ce risque est élevé, l’argument de non bénéfice fonctionnel respiratoire doit peser 

dans la décision d’ostéosynthèse. Nous pouvons supposer que plus l’ostéosynthèse est 

réalisée tôt, plus les fonctions respiratoires et cardiaques sont conservées, plus le risque lié à 

l’anesthésie diminué. Il est nécessaire de rappeler l’absence de corrélation entre atteinte 

cardiaque et respiratoire (41). 

 

Certaines limites de notre étude sont à noter. La CVF a été retenue comme critère 

fonctionnel respiratoire étant donnée son caractère simple, ubiquitaire et reproductible. Les 

difficultés de mesure de la CVF chez certains patients constituent une limitation pour 

l’interprétation des résultats. La valeur de la CVF dépend en effet de la participation à 

l’effort, du quotient intellectuel et de l’âge (42). Sa reproductibilité est discutée (43). Elle 

représente qu’imparfaitement et indirectement le travail du diaphragme et/ou l’impact de la 

modification morphologique du thorax secondaire à la scoliose. Les conditions de mesure 

peuvent aussi varier. Certains sites hospitaliers mesurent de manière systématique la CVF en 

position couchée et assise. D’autres sites ne la mesurent qu’en position assise alors que la 

CVF peut être nettement abaissée en position allongée, en raison de la faiblesse du 

diaphragme (43). Du fait du caractère rétrospectif de l’étude, il existe une perte 

d’information concernant les conditions de mesure en position assise et couchée.  

A propos de l’âge de la perte de la marche, le caractère subjectif de ce critère est soulevé 

comme biais d’analyse. Une différence très significative est observée entre les sites 

hospitaliers. Ce biais de recueil peut être responsable de l’absence de corrélation entre 

perte de la marche et évolution de la fonction respiratoire.  

Enfin, il n’est pas possible de considérer le groupe des non-opérés comme un groupe 

témoin. Ce groupe comporte en effet des patients non opérés pour cause de complication 

cardiaque ou de refus parental. Il nous était impossible bien sur de constituer un groupe 

témoin randomisé. 

Actuellement, tous les patients atteints de DMD sont opérés d’arthrodèse rachidienne sauf 

contre-indication. Les 2 études américaines de référence datant de 2010 comparent 
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pourtant des cohortes conséquentes de patients opérés et non opérés et mettent en 

exergue l’absence de différence de delta de CVF (44) (7) . 

 

 

Les perspectives pour une étude prochaine, dont le caractère prospectif 

augmenterait la valeur, sont l’analyse du lien entre phénotype et génotype, la mesure de 

l’index de pénétration thoracique et l’utilisation d’autres critères respiratoires fonctionnels 

informatifs en complément de la CVF. 

 

Sur le plan génétique, l’analyse du lien phénotype/génotype manque à notre étude. 

Desguerres (8) souligne l’importance du lien phénotype/génotype dans la DMD avec 

l’émergence de 4 groupes distincts de patients selon l’atteinte génétique. Cette distinction 

entraînerait une prise en charge spécifique des malades et serait nécessaire à prendre en 

compte dans les futurs essais thérapeutiques. Cette analyse phénotype/génotype n’a pas 

été réalisée au cours de ce travail.  

 

Sur le plan de l’imagerie, l’index de pénétration thoracique, reflet de la scoliose dans 

le plan horizontal, paraît être un facteur prometteur de l’atteinte respiratoire chez les 

patients DMD. 

Parmi 9 patients de la cohorte, cet index a été étudié à 23±9ans soit à 10 ans de la 

chirurgie dans un contexte de détresse respiratoire aigue ou de décompensation cardiaque. 

L’index moyen est de 16,9±8,1%. La valeur normale proposée se situe entre 8 et 10%, chiffre 

variable selon l’importance de la scoliose et de la lordose (25). A la date de réalisation de 

l’imagerie, l’angle de Cobb est de 26,4±13% et la CVF de 12±7%. Les compressions 

thoraciques sont à type de pneumopathie/atélectasies (78%), de compression bronchique 

et/ou trachéale (56%) et de compression cardiaque (22%). Le caractère rétrospectif de notre 

étude et le faible effectif n’ont pas permis une analyse exhaustive du lien entre critères 

fonctionnels respiratoires et IPT. Les manœuvres fonctionnelles respiratoires étaient parfois 

non réalisables à cause de la sévérité du syndrome restrictif.  

Dans la DMD, seule la gibbosité exo thoracique est évaluée alors que la gibbosité 

endo thoracique semble être tout aussi fondamentale. La lordose et l’IPT seraient de 

meilleurs facteurs pronostics respiratoires que l’angle de Cobb. La gibbosité, semble être 

déterminante dans la survenue de complications thoraciques (26). Une des causes de 

détérioration suspectée serait le diamètre antéro-postérieur du thorax associé à l’hyper 

lordose thoracique, phénomène montré dans la scoliose idiopathique (9). Si ce critère 

devenait un facteur pronostic, il permettrait un suivi plus rapproché des patients à risque. Il 

conviendrait alors de limiter au maximum l’attitude lordotique qui n’est pas permis grâce à 

l’arthrodèse. Dans l’étude de Dubousset (25), lorsque l’IPT était trop élevé, une résection 

sous périostée était réalisée pour limiter la pénétration thoracique vertébrale. Cette 

chirurgie d’abord antérieure n’est pas envisageable chez les patients DMD. Si le traitement 

curatif chirurgical ne peut pas être proposé, cet index permettrait néanmoins de mettre en 
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place une prise en charge thérapeutique préventive optimale en pré, per et post opératoire 

(27). 

En pratique, l’atteinte respiratoire des patients limite la réalisation de scanners thoraciques 

et la mesure de la lordose sur cliché radiographique est trop imprécise. Avec une irradiation 

minime, le système d’imagerie EOS est un outil prometteur pour évaluer à la fois le thorax et 

le rachis en 3 dimensions sans caractère invasif : volume thoracique, IPT, Cobb, cyphose, 

(36). Les limites à la réalisation de cet examen sont le maintien de la station debout 

prolongée et la corpulence des patients, ce qui contre-indique fréquemment la réalisation de 

cet examen dans la filière neuromusculaire. Si ces deux limites étaient levées, il  permettrait 

l’étude en 3 dimensions de la morphologie du rachis en pré et post opératoire. 

 

Du point de vue de l’exploration de la fonction respiratoire, d’autres outils 

informatifs sont aujourd’hui à notre disposition pour étudier l’évolution des muscles 

respiratoires dans la DMD. Leur analyse est une aide à la décision thérapeutique, de la VNI à 

l’ostéosynthèse. La coopération et le caractère invasif de certains tests nous limitent chez 

l’enfant. En pratique, les mesures de  pression inspiratoire et expiratoire maximale buccales, 

MIP et MEP, paraissent plus intéressantes, suggérées comme marqueurs plus précoce du 

déclin que la CVF (45). Néanmoins la manœuvre est difficile à réaliser chez l’enfant avec une 

variabilité inter et intra individuelle importante (4) . Le sniff test mesure la pression à la 

narine et reflète la pression œsophagienne soit la pression intrathoracique maximale. Dix 

manœuvres sont nécessaires pour avoir une mesure fiable (46). Le sniff test est facile et 

reproductible. Fauroux recommande une mesure de la pression œsophagienne si le sniff est 

abaissé (47) . La méthode du sifflet permet une mesure de pression gastrique et est 

réalisable à partir de l’âge de 2 ans sans difficulté. La meilleure performance peut être 

obtenue en utilisant de manière variée ces différents tests au cours de l’évolution de la 

maladie, (48). 
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5. CONCLUSION ET PERSPECTIVES 

 

 

Dans la DMD, la fonction respiratoire semble évoluer par pallier. L’angle de Cobb ne 

semble pas contribuer à l’évolution de la fonction respiratoire. L’amorce du déclin de la 

fonction respiratoire et de la morphologie du tronc paraît être concomitante, vers l’âge de 

12 ans. Il pourrait s’agir de l’évolution de la maladie marquée par une atteinte musculaire 

superposable et non pas d’un lien de cause à effet, atteinte retardée actuellement grâce au 

traitement par glucocorticoïdes. 

Quelque soit la rapidité d’installation de la scoliose et de sa sévérité, le déclin de la 

fonction respiratoire est commun à l’ensemble des patients caractérisé par un syndrome 

restrictif très sévère vers 18 ans. L’ostéosynthèse rachidienne ne permet pas un bénéfice 

fonctionnel respiratoire. 

L’étude de la morphologie du tronc, dans son axe antéro postérieur, grâce à l’index de 

pénétration thoracique semble prometteuse. Le système d’imagerie EOS nous offre une 

analyse en 3 dimensions combinant l’analyse du rachis et du thorax, sans aucun effet 

secondaire. L’index de pénétration thoracique pourrait constituer un facteur pronostic de 

complications thoraciques et ainsi suggérer un suivi plus rapproché avec prise en charge 

thérapeutique préventive chez les patients identifiés comme à risque. 

 

Une étude prospective multicentrique de corrélation entre évaluation morphologique 

radiologique par système EOS, fonction respiratoire et fonction cardiaque avant et après 

ostéosynthèse rachidienne est envisagée. Cette évaluation fine de la morphologie 

scoliotique avec mesure de la pénétration intra thoracique des corps vertébraux permettrait 

de mettre en évidence une minorité de patients à risque de complications respiratoires afin 

d’améliorer le suivi et la prise en charge thérapeutique. L’analyse du lien 

phénotype/génotype sera réalisée et d’autres critères respiratoires fonctionnels seront pris 

en compte en complément de la CVF. 
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RESUME DE LA THESE 
 

Objectif Dans la Dystrophie de Duchenne de Boulogne (DMD), la contribution relative de la 

scoliose à l’évolution de la fonction respiratoire avant ostéosynthèse rachidienne est peu 

décrite et le bénéfice fonctionnel respiratoire de l’ostéosynthèse fait débat. Le but est 

d’évaluer la corrélation entre fonction respiratoire, scoliose et ostéosynthèse rachidienne.  

 

Matériel et Méthode Cette étude pluridisciplinaire multicentrique rétrospective (1993-

2013) portait sur l’analyse du delta moyen annuel de la capacité vitale forcée (CVF), 

exprimé en pourcentage annuel de perte, avant et après ostéosynthèse et de la pente 

évolutive de l’angle de Cobb entre -2 ans et -2 mois avant ostéosynthèse chez des patients 

atteints de DMD. 

 

Résultats 56 patients opérés et 17 non opérés étaient inclus. Avant ostéosynthèse 

rachidienne, le delta moyen annuel de la CVF, 5,5±3,6%/an, n’était ni corrélé à l’angle de 

Cobb, 30±17,1° (p=0,29), ni à la pente évolutive de l’angle de Cobb, 16,1±14,4°/an (p=0,8). 

Les périodes d’aggravation de la scoliose et de déclin rapide de la CVF étaient 

superposables [- 15;-3mois ; -17;-3 mois] soit entre 13 et 14 ans (p>0,2). Le delta global 

post ostéosynthèse, 7±3,1%/an, était supérieur au delta global pré ostéosynthèse, 

5,5±3,6%/an (p=0,03). Il n’y avait pas de différence entre le delta global des patients 

opérés, 5,9±2,3%/an, et non opérés, 7±3%/an (p>0,1). L’index de pénétration thoracique 

était de 17±8%. 

 

Conclusion L’angle de Cobb ne semble pas être lié à l’évolution respiratoire dans la DMD et 

l’ostéosynthèse rachidienne n’en modifie pas l’évolution. L’index de pénétration 

thoracique, indice de scoliose antéropostérieur, pourrait être un meilleur marqueur 

pronostic. La période d’atteinte des muscles respiratoires et du rachis paraît être 

concomitante.  
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