but how to row in the same
direction for the best level of
functioning all life long for a r

child experiencing SMA» i
Fllnemus

Don’t MisS te BoAT! Filiere Neuromusculaire

« We are on the same boat (

'enfant et sa famille comme partenaire de I'équipe
pluridisciplinaire impliqguée dans la Rééducation / Réadaptation
des enfants atteints de SMA

Pr Carole Vuillerot Pr Isabelle Desguerres
Service de MPR pédiatrique Escale Service neuropédiatrie
Hopital Femme meére enfant Hopital Necker Enfant Malade
HCL APHP
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PHYSIOPATHOLOGIE DE LA SMA

Spinal Muscular Atrophy
Mutation in (S MA)

the SMN1 gene

Loss of motor neurons
in the anterior horns
of the spinal cord
prevents signalling

Deficiency in between the brain
the SMN protein and skeletal muscles
leads to splicing
defects in motor neurons Progressive muscle

weakness and atrophy



SMN Protein
Upregulation
Biogen (Spinraza)

Novatis/Avexis
(Zolgensma)

Roche (Risdiplam)

Treatment strategies for SMA

Neuroprotection
(Olesoxime)

Enhancement
of Muscle
Cytokinetics (CK2127107), Scholar Rock



ENSEMBLE

Famille et enfant : des partenaires de I'équipe pluridisciplinaire

With the patient "'*“n

o i it

.Fur the patient * "—* ii;

* Partnership

Towards the patient

|'nfc|rm ing consuiting Involving Elaporating together

Partnership in care— Montréal model (From L. Flora et al. [13]).



LA PREVENTION
Etre encore plus proactif pour une prévention optimale

La prise en charge orthopédique et 'accompagnement en MPR doivent :
* Etre proactifs 211

* Prendre en consideration I'état fonctionnel actuel du patient*!!
 Anticiper les futurs besoins de I'enfant 41

Les objectifs sont #412:*

* Ralentir la progression des déformations orthopédiques

¢ Proposer des corrections chirurgicales si le traitement conservateur est insuffisant avec
consequences sur la fonction et en terme de douleur

Importance de la rééducation réguliere et prolongée



Les rétractions interferent sur la fonction
motrice et ne sont que peu accessibles
aux traltements médicamenteux actuels
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LA SYMETRIE




Verticalisation se:

* Posture symétrique et orthopédique des Ml et du
tronc

* Améliore respiration / digestion et circulation
sanguine
* Agit sur l'osteoporose

* Améliore le tonus de tronc et favorise la verticalité
et I'appui sur les pieds

* Changement des rapports avec les autres.®

La verticalisation est realisée en utilisant des coques
sur mesure ou des dispositifs du commerce
(standing) et® est recommandée au moins 1h par
jour au moins 5 fois par semaine .3°

La verticalisation en FRE est également encouragée
pour son interét fonctionnel



Les ortheses de membres

SOCIETY FOR PROSTHETICS
(]} wp oRTHOTICS
\uwr

.
Prosthetics and Orthotics International

(;.‘ i;‘\" INTERNATIONAL

Original Research Report

Prosthetics and Orthotics International
1-7

Use and tolerability of a side pole static © The Inernational Society for

Prosthetics and Orthotics 2016

ankle foot orthosis in children with Repeiots and pariissions:

sagepub.co.uk/journalsPermissions.nav
DOI: 10.1177/03093646 16640946

neurological disorders D e
®SAGE

Céline Delvert!, Pascal Rippert!2, Francoise Margirier!,
Jean-Pierre Yadot!, Carole Bérard!, Isabelle Poirot! and Carole Vuillerot!?



LA GRAVITE

« Gravity always wins ...» for spine deformities

&

W
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Comment lutter contre l'effet de la gravité sur le rachis en

position assise.....

Augmentation du tonus de tronc grace aux traitements a la kiné et
aux exercices..... Mais une hypotonie qui persiste malgré tout avec
des effets a long terme

e Utilisation d’assise moulée ou du commerce

* Controle du tronc mais aussi du rachis cervical et de |la téte ..
e Posture symétriquement les hanches et les Ml

Avec des bénéfices
fonctionnel !!!
-acquisition de la
station assise pour les
non sitter

-libération de
I"utilisation des MS par
le maintien du tronc




Comment lutter contre l'effet de la gravité sur le rachis en
position assise.....

Augmentation du tonus de tronc grace aux traitements a la kiné et
aux exercices..... Mais une hyptonie qui persiste malgré tout avec des
effets a long terme

 Utilisation de corset
* Diminution la vitesse d’aggravation de la scoliose
* Maintien de la souplesse rachidienne
 Moulé sur I'enfant et adapté a sa morphologie
* Importance de I'absence de contrainte sur le thorax

* Pour les non sitters, facilite le transfert et la position
assise dans différents supports




LA MARCHE Les hanche en charge

p—

L
50 % d’exgentration

NORMAL 9 MOIS



EVALUATION

Importance de |’évaluation réguliere clinique et par les examens complémentaires de I'état
orthopédique / douleur pendant la croissance ....
Examen Clinique régulier au niveau neuromoteur / orthopédique 3:
* Tous les 6 mois pendant la croissance
* Rachis !

Les radiographies de rachis sont prescrites en cas de decouverte de scoliose
a 'examen Clinique, les radiographie de bassin de facon systématiques des
2 ans chez les non sitter et sitter.?

Les radiographies a faible irradiation (EOS) doivent etre encouragées

Warning signs that warrant the use of additional x-ray exams?® A
'\'}/> Most tilted vertebra

[337 Apex

[%]

Pain during mobilisation of the hip or limitation of hip abduction Hip dislocation Cobb angle

Asymmetric sitting position, gibbosity, or pelvis obliquity Scoliosis Most tilted vertebra
below apex

Pain or oedema Fracture



MOUVEMENT ET ACTIVITE PHYSIQUE

loss of muscular
strength

inactivity inactivity

deterioration
(cardiovascular)
and increase of
fatigue

Bartels B, de Groot JF, Habets LE, et al. Correlates of Fatigability in Patients With Spinal Muscular Atrophy. Neurology. 2021;96(6):e845-e852. doi:10.1212/WNL.0000000000011230

Bartels B, Montes J, van der Pol WL, de Groot JF. Physical exercise training for type 3 spinal muscular atrophy. Cochrane Database Syst Rev. 2019;3(3):CD012120. Published 2019 Mar 1.
doi:10.1002/14651858.CD012120.pub2



L'autonomie, le plaisir, la qualité de vie et la
participation

®  JOURNEE HANDIBOOST



Les questions

Combien d’heures
de kinésithérapie
mon enfant doit il

faire ?

Quel type de
corset prévenir la
scoliose ?

Mon enfant tient
assis, pourquoi aurait
il besoin d’un corset
siege ?

Le corset Garchois
e péche t-il mon
enfant de
développer sa

La luxation de
hanche contre
indique t-elle la

verticalisation

musculature du
tronc

Comment aider mon
enfant a se déplacer
de facon autonome

?
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