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Highlight: Médecine physique et réadaptation

Prise en charge a long terme

du spina bifida: Mind the gap!

Dans un monde constamment connecté, la prise en charge a long terme des personnes atteintes de
spina bifida est encore en partie hors ligne. Le temps est venu d’y remédier.
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Contexte

Les enfants atteints de spina bifida survivent
aujourd’hui jusqu'a un 4ge adulte avancé, mais
les chiffres de mortalité restent décevants. Se-
lon la sévérité neurologique, 17-61% des
personnes atteintes survivent jusqua I'age de
40 ans [1]. Une transition harmonieuse de la
médecine pédiatrique centrée sur la personne
vers la médecine adulte est déterminante pour
prévenir les problemes de santé liés aux be-
soins spécifiques des adultes et a leur auto-
nomie croissante. Malheureusement, une tran-
sition fluide échoue souvent; jusqua 40% des
jeunes perdent le contact avec des soins spécia-
lisés [2]. La raison en est qu'une prise en charge
along terme a Idge adulte des jeunes atteints de
spina bifida fait souvent défaut. Pour cette rai-
son, le Centre suisse des paraplégiques (CSP),
I'Hopital pédiatrique de Zurich, I'Hopital pé-
diatrique de Berne et I'Hopital pédiatrique de
Lucerne ont pris l'initiative, en 2015, de dé-
velopper une offre médicale et rééducative
globale, incluant la transition, pour les jeunes
et les adultes atteints de spina bifida.

Ce développement fait partie du «Learning
Health System pour les paralysés médullaires».
Un «Learning Health System» est un systéme
en constante évolution qui apprend des expé-
riences. Les données sont analysées en perma-
nence afin daméliorer les soins, de promou-
voir des solutions innovantes et doptimiser les
résultats individuels des patientes et patients. Il

Tableau 1: Variables démographiques et profil fonctionnel de la population

de I’'étude (n = 43)

Age, années, moyenne (ET)

18,39 (2,55)

Sexe
Masculin, n (%)
Féminin, n (%)

19 (44,19%)
24 (55,81%)

Ecole

Ecole ordinaire, n (%)
Enseignement spécial, n (%)
Autre, n (%)

Inconnue, n (%)

48,84%)
41,86%)
6,98%)
2,33%)

21 (
18 (
3(
1

Niveau neurologique du spina bifida
Thoracique, n (%)

Lombaire, n (%)

Sacré, n (%)

11 (25,58%)
27 (62,79%)
5 (11,63%)

Score global SCIM, médiane (EIQ) 72 (61-89)
SCIM Soins personnels 20 (15-20)
SCIM Respiration et contréle sphinctérien 29 (26-34)
SCIM Mobilité 22 (18-38)
«Gross Motor Function Classification System»

Niveau 1 8 (18,6%)
Niveau 2 10 (283,26%)
Niveau 3 2 (4,65%)
Niveau 4 8 (18,6%)
Niveau 5 15 (34,88%)
Assistance dans les démarches médicales

Parents ou représentants légaux, n (%) 19 (44,19%)
Aucune, n (%) 17 (39,53%)
Aidante ou aidant, n (%) 4(9,30%)
Service d’aide et de soins a domicile, n (%) 1(2,33%)
Autre, n (%) 2 (4,65%)

SCIM: «Spinal Cord Independence Measure»; ET: écart-type; EIQ: écart interquartile.
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jette ainsi un pont entre la science et la pra-
tique. Lélaboration des lignes directrices
«Lebenslange Nachsorge fiir Menschen mit
Querschnittldhmung und Spina bifida» (en
allemand; «Suivi a vie des personnes paraly-
sées médullaires et atteintes de spina bifida»)
fait partie de ce développement continu [3].
Dans le cadre de la préparation de [élaboration
des lignes directrices, une étude sur les besoins
des jeunes atteints de paralysie médullaire et
de spina bifida [4] ainsi qu'une étude observa-
tionnelle prospective ont été menées. Cette
étude observationnelle a mis en lumiére le pro-
fil de santé et le profil fonctionnel des jeunes
adultes atteints de spina bifida pendant la tran-
sition et a ainsi vérifié l'adéquation avec loftre
actuelle du programme de transition.

Méthode

1l sagissait d’'une étude descriptive portant sur

les données de tous les jeunes atteints de spina

bifida, agés de 15 a 25 ans, qui ont été adressés
au CSP dans le cadre du programme de transi-
tion. Les données suivantes ont été collectées:

1. données démographiques (4ge, sexe, lieu de
résidence, hopital pédiatrique);

2. profil neurologique (niveau neurologique
et sévérité des déficits neurologiques; pré-
sence d'une hydrocéphalie, dune malfor-
mation de Chiari, d'un shunt ventriculaire,
du syndrome de la moelle attachée);

3. profil fonctionnel (autonomie dans la vie
quotidienne au moyen du «Spinal Cord
Injury Measurement» [SCIM] [5], mobilité
par analogie avec le «Gross Motor Func-
tion Classification System» [GMFCS], sta-
tut de formation et soutien nécessaire pour
les aspects médicaux tels que l'aide pour les
médicaments, l'accompagnement lors des
visites médicales, la demande dordon-
nances);

4. problémes de santé au moment de la transi-
tion.

Résultats

Profil démographique: Entre 2018 et 2023,
43 jeunes atteints de spina bifida, dont
19 hommes, ont intégré le programme de tran-
sition du CSP en provenance d’hopitaux pédia-
triques (principalement Lucerne, Zurich et
Berne). Leur age moyen était de 18,4 ans
(écart-type: 2,5 ans) (tab. 1).

Profil neurologique: Le niveau neurolo-
gique du spina bifida était thoracique dans
25% des cas, lombaire dans 63% des cas et sa-
cré dans 12% des cas; dans 72% des cas, il y
avait une lésion motrice complete (pas de sen-
sibilité ni de motricité dans la région sacrée).
Chez 77% des jeunes, une malformation de
Chiari a été diagnostiquée en plus du spina bi-
fida, 72% avaient un shunt ventriculaire.
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Figure 1: Problemes de santé au moment de la transition de la médecine pédiatrique a la médecine

adulte.

Profil fonctionnel: La classification fonc-
tionnelle & laide du SCIM et par analogie au
GMECS a montré le besoin de soutien dans les
activités quotidiennes ainsi que pour les inter-
ventions médicales et les traitements. 58% des
jeunes étaient majoritairement mobiles en fau-
teuil roulant et 60% étaient tributaires d’une
aide extérieure pour les tiches médicales, le
plus souvent assurée par les parents.

Problémes de santé: Les problémes de san-
té que nous avons identifiés au moment de la
transition étaient fréquents et variés et sont
résumés dans la figure 1.

Discussion et perspectives

Iétude sur la transition en cas de spina bifida a
révélé de multiples défis et divergences par rap-
port aux problémes de santé mentionnés dans la
littérature chez les adultes atteints de spina bifi-
da. Par exemple, il y avait une prévalence plus
élevée d’infections urinaires (58% contre 30%)
et de scoliose (79% contre 44%) (fig. 2) [6], mais
une prévalence plus faible de douleurs (13%
contre 44%). Un indice de masse corporelle
>22 kg/m? a été constaté chez 74,4% des jeunes
(cependant, avec une échelle adaptée au spina

bifida, 21% sont classés comme étant en
surpoids) [7]. Lexamen cognitif des jeunes
pendant la transition a révélé des problémes
cognitifs plus fréquents que ce qui était connu
jusqualors, en particulier sagissant des déficits
cognitifs légers. Concernant la mobilité des
jeunes, il sest avéré que 50% dentre eux étaient
principalement mobiles en fauteuil roulant. Une
aide pour la gestion vésicale et intestinale était
souvent nécessaire au moment de la transition
et était le plus souvent apportée par les parents.

En résumé, [étude montre quen plus de
nombreux problémes de santé, il y avait aussi
des défis a relever dans la vie quotidienne et en
mati¢re dautonomie, méme si les jeunes étaient
pour la plupart déja majeurs. Lapproche réédu-
cative choisie est donc indispensable pour le
bien-étre de ces jeunes. Des controles interdis-
ciplinaires réguliers a I’4ge adulte et une transi-
tion bien planifiée et structurée de la pédiatrie
vers la médecine adulte sont donc incontour-
nables, non seulement pour éviter une morbi-
dité et une mortalité accrues, mais aussi pour
optimiser la capacité fonctionnelle et lautono-
mie [8]. Le programme de transition constitue
donc une passerelle entre la pédiatrie et la
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Figure 2: Radiographie (en incidence antéro-
postérieure): scoliose a convexité droite sévére
dans le cadre d’un spina bifida lombaire.

médecine adulte. Il sest avéré que lensemble
des 43 jeunes admis dans le programme de
transition avaient effectué les controles annuels
prévus. Nos résultats contribuent en outre
a lapproche «Learning Health System» afin
daméliorer en permanence loffre médicale et
de rééducation. Les résultats de Iétude ont par
exemple influencé le choix des catégories de la
Classification internationale du fonctionne-
ment, du handicap et de la santé (CIF) dans les
lignes directrices «Lebenslange Nachsorge fiir
Menschen mit Querschnittlihmung» et ont
conduit a des adaptations du modeéle de suivi, y
compris une évaluation cognitive et des recom-
mandations spécifiques pour les patientes et
patients avec shunt [3]. Ils favorisent en outre
des solutions innovantes comme le développe-
ment de la consultation de transition avec des
téléconsultations, des applications pour les
patientes et patients et des formations pour
assumer la gestion de la maladie.
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