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CURRICULUM VITAE

Docteur Michéle MAYER

- Dyctorat de Médecine.

- Internat de Péediatrie des HOritsux de la
Circonscription Sanitzire de Paris et de Paris.

- Chef de Clinique - Assistante dans le Service de
ileuropédiatrie de I'Hopital Saint-Vincent ¢z Paul.

- Praticien hospitalier en Neuropediatrie et coordinatrice pédiatrique
du Centre de Référzince des Maladies Neuromusculaires a

I'Hopital Saint-Vincent de Paul puis a Trousseau.

- Maitrise de Neurophysiologie.

- DEA de Neuro-Sciences.
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Etre malade est une chose, avoir un =iifant malade améne un questionnement de tcus

les instants.

Les parents, le carps enseignant, les acteurs medicaux et parariedicaux espéerent étre
guidés sur le chemin compliqué de nos enfants.

iLe Dr Michele Mayer membre de notre conseil médical jusqu’a I'année derniére et
grande amie de notre association @ realisé ce livret pediatrique tres complet, vauz y
trouverez, nous I'espérons les reponses a vos questions.

CMT-France rems:cie le Dr Mayer pour la rédaction de ce livret ¢t pour I'amitié qu’elle
veut bien r:gus accorder.

Pour CMT-France et le conseil d’administration

Martine Libany
Présidente CMT-France




INTRQDUCTION e

o
: “a\lﬁé va étre abordé ici que la forme commune g@cnéﬁ%pathies de CMT, c’est-a-dire celle se g
. %" traduisant par un déficit de la force mus&ulﬂ?@ des extrémités (pieds et mains, voire jamggaﬂﬁ
et avant-bras), non ou peu et ’Qg@s&‘fé‘ntement évolutif, accompagné d’une am Eﬁphe*
et d'une aréflexie astént:}@adﬂ%use*, dans les mémes territoires. Il ne gqgﬂﬂ?as traité la
prise en charge desJofimes graves, trés rares, c’est-a-dire des ne%wpﬁ'fhles congeénitales,
de révélation fiéonatale, ou des neuropathies d’emblée tré%@%?utiues, conduisant a des
tablqguﬁ"f@vérement et globalement paralytiques, Ej% ‘acquisition ou la conservation
_ iéfd?% marche, perturbant la fonction respiratgj([&et uvant mettre en jeu le pronostic vital. .5‘@}‘

&
5\%‘3‘}‘
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Dans la forme commune de CMT, il_ny@,ﬁ:'ﬁigz I'enfant, pas d’expression clinique resp‘@m’g !
et pas d’'atteinte cardiaque :al;w-’ﬂ'?‘rficultés sont liees aux complications orthop&diques et
au frein a l'insertion dpnﬁ“l‘e monde social, notamment scolaire et spertif, source d’'une
souffrance psgggajab&ique plus ou moins constante et impnrtané@aq,wzr.

\ 4
Ala g@ﬁb‘ﬁ%ﬂ thérapies curatives, la thérapeutique }3 que I'on peut opposer a une
ﬁmﬁ?npathie de CMT est purement symptumawﬂc‘est-a-dire palliant ou corrigeant ou,
a\;oﬂ* mieux encore, prévenant les cunséqueg&gs\ hopédiques, ce qui est déja tres satisfai'%%gm
| pour le jeune patient dans le g(m‘ﬁu ce sont ces complications orthopédiques “ui le
” £ . d ~ L)

genent beaucoup plus q%qk@_iie icit de la force musculaire lui-méme. Getgq,‘m“e en charge
orthopedique doit (gig@‘tnmplétée de mesures d’hygiene de vie, qw‘accumpagnement

social basé_surTinformation de I'enfant, de son entuuraqggfaﬁﬁfial et des intervenants

scnlégeﬁ‘%% au moindre besoin, d’un soutien psychpilggm}%.
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Interet d’une pr|§%&n*°éharge precoce et tenacqa@nﬂ“
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A la periode pediatr iiI"*e:u:prressmn clinique des neuropathies de “ébute en moyenne
Ty \E’ - F 1 H

a l'age de é&gtﬁ avec des extremes allant de la nmssan&&,ﬁ*‘?adnlescence . atteinte
|::l£:1raI}¥;iE;ﬂéI affecte alors un organisme en cours de.ceroissance ol le développement

ﬂ“@ﬂﬁ‘é ettique, et notamment articulaire, est '\sﬂw‘%‘etruite dépendance des contraintes A0
@;.?“’ musculaires. Ceci explique que I'évol utig)i;@&ai‘ége pédiatrique n'est pas neurologique, m%@d“a
peut étre orthopédique et c’est skgviaé?[e évolutivité que I'on peut et doit agir. L%@rjs%" n

charge orthopédique n’e @JQ&%\&E&’ qu'a trois conditions : étre précucementgje@%n place et

étre maintenue au mains toute I'enfance en s’appuyant sur I'adhésion e6mpléte de I'enfant
: , 3 : S )

et de son qg;gul‘h‘be. A souligner que le préalable a la mise gp@&ﬁ;ﬂ de mesures précoces

rest%léﬂﬂ’e"ntendumun diagnostic neurologique Iui;&\ém@ﬁrémce.
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Adhegief aux soins de 'enfant e
e G
_ﬁﬁaﬁt‘d?e son entourage familial ;e
s‘eg La prise en charge, notamment ceg&mﬁupédique, ne peut étre efficace que sié’
concerné est bien au cuur@{_{ta‘ﬁﬁ’ son affection et a bien compris le pr mﬁs et la
signification de ses tomes : premier concerné, I'enfant doit ayeie ®te informé du
diagnostic dégﬁm Btablissement, avec des mots accessibles 2 ge, en sollicitant ses

questinrk@c}ur suivre pas a pas, ses besoins et ses snuha‘@@’ﬂ\ ormations au fur et mesure
: B S : ) : Fr
%@?&ndﬂ. Ces explications vont lui permetire de{aﬁ\?r& le discours medical trop souvent

e ressent : elles vont I'encourager & irgm’? la prise en charge pour limiter les effets

affection, ses inquiétudes, aggaﬁ?‘ﬁnt sans réponses, vont s'apaiser, il va po gm%prendre
confiance en lui et en ses:€apacités. Une bonne communication de I'enfaptavec ses parents
et sa fratrie .e%ég“;}ement essentielle, ce qui sous-entend L@,{ﬂﬁ?’ derniers soient eux-
memes inl?ﬁ’u courant, aient bien adhéré aux aﬁitude%(@ lons proposeées. Un entretien

nt seul avec le médecin ou avec un(e) psgaﬁ}ogue doit étre propose des que I'on

e ei?Jﬁlrr,:nit une souffrance incontrolée, un non-g{itﬁs que son age lui permet, I'enfant doit étrea 15%\%%

2 informé d’un contact possible av&c\‘lm (Reférent parcours de santé) de I'AFM Teé|et
et avec le forum des jeunes.\dp FPASsociation CMT-France. 0*
ﬂﬁa\t,e' ?‘G{,
2% sl
el Ll

P|;i§aeﬁ charge motrice et orthopgditjue

ﬁﬂuﬁﬁ’hypnactivité du systeme musculo muscgko#&?ldineux au raccourcissement musa:ulaireﬁ

=t et a I'enraidissement du systéme cgpstﬁ’t?-tendineux*. De plus, I'atteinte inhomoge N
groupes musculaires induit u ﬁéééqmlihre des articulations qui se désaxent. Rétractions et
déformations articulaige\sﬁéﬁuent constituer le signal révélateur de la g\ﬁ?c‘ar sont source
d’une géne funqpl's?fﬁ“’élle supérieure & celle liée au déficit lui-m@me' ainsi, dans 25% des
cas, c’egyﬁ‘eafurmatinn progressive des pieds qui aﬁireé@tﬁnﬁun de I'entourage et améne
I'enfant chez 'orthopédiste ; dans 2/3 de ces ca%gmﬁnt n'a que 18 a 36 mois et il s’agit

Bﬁ‘m‘%‘fﬂrs le plus souvent de pieds plats valgugaﬁmtﬁt que de pieds creux.

‘ A I'époque du diagnostic, soit u_ergﬁ‘&%? la déformation des pieds est retrouvée %ex&ﬁ‘ﬁgn

dans 70% des cas, soit ggais’ﬁ us que ce qui est reconnu spuntanémen&g%m‘t\ermgatﬂire

des parents ! Ce somtife plus souvent des pieds creux, beaucoup lgefr‘ﬁrement des pieds
encore pla’gﬁfmalﬁﬁs. En dehors de la déformation des pieds tﬁﬁ?a long terme, est quasi
cnns_@pfé’;’l'es autres déformations orthopédiques, egs&rﬁféliement rachidiennes, ne sont

a_ﬁﬂ?\rés frequentes : une scoliose est rare d’ (1/10° des cas), mais survient par la

g . : e o
ﬁgﬂ“"‘ suite, en regle dans la seconde decen@gwﬂéns 30% des cas, taux nettement superle%@aﬁ‘

celui de 426 % de la pnpu|atiué1@ﬁﬁ%?a|e. e &
m*ﬂ“‘
a .|

ﬁigi?}%drESSé uniquement & ses parents lors des 1;(;,exﬁﬁ‘fatiﬂns, de comprendre les difficultés qu'il .y
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1 - Des soins simples de pédicurie et le port de ch Sres
.adaptées sont indispensables o

ﬁd\dﬂ%{ﬁa}:as de CMT, les pieds mal innervés sur le plaqdﬁﬁﬁﬁr et le plus souvent sensitif, ont peu
2 de force, sont retractés, déformes et, en ‘r@jsﬁ?t?de troubles vasomoteurs®, volontiers froids “ﬁ\'@
et bleutés : afin d’éviter blessure qkdﬁﬁeur a leur niveau et de limiter la fatigue acqu{gﬂ@p
la marche qui en décnule&geﬁ‘&aussums doivent étre confortables, souples x%tg@tj%res,
du type tennis ou Qq&hﬁ’f plus ou moins montantes selon I'instabilité \%ﬁe&?ﬁvilles ; en
cas d’intem @ri&?%es bottes suffisamment souples et légéres squt bien tolérées : veiller
a ce quelles soient équipées d’'une fermeture-éclair ﬂuvg@bﬁﬁﬁarge acces pour que le
Eaﬁi@h& e mette en place aisément et fonctionnant fawé?hent pour pallier au déficit de la
@\a‘}}‘ pince pouce-index. Les chaussures peuvent{@ﬁ@‘%ﬁmplétées de semelles orthopédiques .
visant & atténuer les douleurs d'ap Lq,a%isant Iinstabilité, favorisant une infﬁrmatipgg@i?se

. o ;
Le gros orteil se rele*gq%uﬁw?ent tres fortement au passage du pas et I'ongl ﬁwﬁf heurter le
dessus de Iag \Jr'e, ce qui est douloureux ; ces micrntraumatigge@"fepétés au niveau
de I’-:}rl%l@ﬁlh uisent a son epaississement irrégulier et a sa getﬁ"ﬂe transparence - il n’est
pg&%&umurs facile de distinguer cette alteration d ungﬁ{ﬂs?bﬁse- : veiller a ce que le bout de
aqﬂ“ﬁa chaussure soit suffisamment haut pour quqﬁ@-ﬂf’o ement soit limité (les chaussures a 4
* extrémité pointue et aplatie sont & prnsggﬁtiﬂ Lo® o8

. e o . . . e
Le defaut de sensibilite rend\@w&t difficile et tardive la perception de petites b{gwgs
ou irritations : une hy '@}ﬁ‘?ﬂigneuse est donc nécessaire avec une inspe‘gttjm%guliére,
notamment deql\g-eqﬁ'ﬁte et des espaces interdigitaux. ¥
.\
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Il con W‘h‘% bien lutter contre le développement de durillo&&:‘ﬁiﬁﬁe le port de chaussures
@‘I;ﬂe’ﬁadaptées, la meilleure parade est de pratiquertggaw’éﬁ'uliérement un bain de pieds bien

ﬁﬁ\éﬁ chaud, au savon de Marseille, d'une durée suffi Ate (en pratique, jusqu’au refroidissement o

de I'eau) ; la fréquence doit étre qun%{@ahne si un durillon est rebelle ; les pieds doivent  jov®

etre ensuite essuyeés a I'aide d’mﬂééwiette un peu réche afin de décaper délicate e

durillon ramolli : il est viégahﬁﬁt déconseillé de I'attaquer a la rape ou au scal e&.\éﬁ?qui ne

ferait qu’exacerbﬁglobb? cessus d'élaboration de la corne ; terminer Iag&iﬁ‘é massant les

pieds a I‘aLd@ed‘ﬁne pommade hydratante pour pieds secs. La t»:;pﬂaﬁ%e aux pieds secs et a

« fg\ig&ﬁ‘é‘“\a corne » est personnelle, sans rapport direct @ym“lﬁ CMT : elle vient par contre

Th,aﬁ,\;;.‘aétl°|eus,t-:-mer.t’[ en compliquer les conséquences nr&tpp@u‘l’ques : elle persiste toute la vie et il

& est donc important, lorsqu’une bonne soupl peau a été récupéree, de ne pas relacher

la vigilance et de maintenir les baiqg-@ﬁ ffe

ou quinzaine afin, cette 1nis,adgem‘é‘ifenir la reconstitution de durillons.

X
e : . : x0¢
ieds systématiques au moins 1 fois par semaw;ﬁ*
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Il peut étre utile d%é}dﬂééulter un pédicure pour éducation et/ou soins : l@;pﬁ?e en charge

est pussibl%m% CPAM ou comptabiliser dans I'’AEEH (encore 4({éﬁﬂfl?érement selon les

Caiss\ew}ﬁ recours a ces soins est a faire apparaitre dar@ela\.dgmande de prise en charge
iﬂﬂﬁhﬂﬁn% et ses renouvellements. ‘E@uﬂﬂ
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Pour découvrir la suite.... contactez votre délégué(e) régional(e) !



