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Résumé

Objectif : Déterminer les complications liées a la grossesse, ’influence de la grossesse sur le
handicap et les modes d’accouchement et d’anesthésie chez les femmes atteintes de maladies
neuromusculaires dégénératives.

Materiel et méthode : Il s’agit d’une étude épidémiologique descriptive, rétrospective, réalisée
a ’Hopital Couple Enfants de Grenoble. Les patientes ont été recrutées sur une période allant
de janvier 2005 a fin mai 2017. Les données ont été recueillies a partir des Dossiers Médicaux
et Obstétricaux informatiques et concernaient les données maternelles médicales et
obstétricales et les données feetales et néonatales.

Résultats : Le volume expiratoire maximal par seconde en fin de grossesse est en moyenne de
54,33% et 4 grossesses ont nécessité une ventilation non-invasive. Sur 16 grossesses, 6 ont
présenté des infections urinaires et 3 des menaces d’accouchement prématuré, avec de
nombreuses hospitalisations en service de grossesse a haut risque. Une césarienne était réalisée
dans 9 grossesses sur 16. En cas de conduite a tenir d’accouchement voie basse, celle-ci n’était
suivie que dans 50% des cas. Une analgésie péridurale était faite dans 8 accouchements sur 16
et une anesthésie générale pour 3 accouchements. Six enfants sur 17 sont nés prématurément et
6 enfants ont nécessité des soins de réanimation. Dans 3 grossesses, les enfants étaient atteints
de maladies de Steinert.

Conclusion : Cette étude montre 1’importance des complications de la grossesse chez les
femmes atteintes de maladies neuromusculaires dégénératives et la nécessité de mieux les
connaitre pour améliorer le suivi obstétrical et psychosocial de ces femmes.

Mots-clés : maladie neuromusculaire, grossesse, accouchement, anesthésie obstétricale,
complications

Abstract

Objectives : To determine the complications of the pregnancy, the influence of the pregnancy
on the disability and the means of delivery and anaesthesia in women affected by degenerative
neuromuscular diseases.

Materials and methods : This is a descriptive epidemiological study, retrospective, realised at
the “Hopital Couple Enfants” of Grenoble. Patients were enrolled during a period from January
2005 to May 2017. Data were collected from the computing medical and obstetrical records
and concerned the medical and obstetrical maternal data and the fetal and neonatal data.
Results : The forced expiratory volume in 1 second in late pregnancy is on average of 54.33%
and 4 pregnancies have required a non-invasive ventilation. Six out of 16 pregnancies presented
a urinary tract infection and 3 of them a premature delivery threat, with a lot of hospitalisations
in high-risk pregnancy department. A caesarean was realised in 9 out of 16 pregnancies. In case
of a conduct of vaginal delivery, this was respected in only 50% cases. An epidural analgesia
was done in 8 out of 16 deliveries and a general anaesthesia for 3 deliveries. Six out of 17
children were born prematurely and 6 children required resuscitation cares. In 3 pregnancies,
children were affected by myotonic dystrophy.

Conclusion : This study shows the importance of the complications of pregnancy in women
affected by degenerative neuromuscular disease and the necessity of knowing them better to
improve the obstetric and psychosocial follow-up of these women.

Keywords : neuromuscular disease, pregnancy, delivery, obstetric anaesthesia, complications
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Abréviations

- CIG : Cholestase Intrahépatique Gestationnelle

- CM : Congenital Myopathy (= Myopathie congenitale)

- CMT : Maladies de Charcot Marie Tooth

- CV : Capacité Vitale

- DML : Dystrophie Myotonique (= Maladie de Steinert)

- FSHD : FacioScapuloHumeral muscular Dystrophy (= Myopathie facioscapulohumérale)
- GHR : Grossesse a Haut Risque

- HAD : Hospitalisation A Domicile

- HTAG : Hypertension Artérielle Gestationnelle

- IMC : Indice de Masse Corporelle

- IMG : Interruption Médicale de Grossesse

- LGMD : Limb-Girdle Muscular Dystrophy (= Myopathie des ceintures)
- MAP : Menace d’ Accouchement Prématuré

- MFIU : Mort Feetale In-Utero

- MND : Maladie Neuromusculaire Dégénérative

- PMI : Protection Maternelle et Infantile

- PMSI : Programme de Médicalisation des Systémes d’Information
- RPM : Rupture Prématurée des Membranes

- SLA : Sclérose Latérale Amyotrophique

- SMA : proximal Spinal Muscular Atrophy (= Amyotrophie Spinale)
- UTAP : Unité Transversale d’Accompagnement Périnatal

- VEMS : Volume Exprimé Maximum par Seconde

- VNI : Ventilation Non-Invasive



I. Introduction

Les maladies neuromusculaires sont un ensemble de pathologies qui englobent tous les troubles
cellulaires de 1’unité motrice. Celle-ci est constituée du muscle, de la jonction neuromusculaire,
du nerf et du neurone moteur. Lorsqu’un des éléments dysfonctionne, le muscle, ne peut alors
pas se contracter normalement, provoquant une faiblesse et une atrophie musculaire. (1) I
existe plus de 200 maladies, qui different tant par la clinique que par 1’étiologie. (2)

Cinq types de maladies neuromusculaires ont été sélectionnés pour cette étude, ayant toutes la
particularité d’étre dégénératives, et se retrouvant chez des patients adultes. Selon une étude
anglaise, la prévalence des maladies neuromusculaires génétiques est d’environ 37/100 000
personnes. (3)

Les amyotrophies spinales proximales (SMA) sont un groupe de maladies neuromusculaires
caractérisées par une dégénérescence des motoneurones o de la corne antérieure de la moelle.
Elles se transmettent sur le mode autosomique récessif ou lié a 1’X, rarement sur un mode
autosomique dominant. Cette dégénérescence se traduit par une atrophie musculaire
progressive conduisant a un décés précoce, souvent d’insuffisance respiratoire (Figure 1).
Différents types existent en fonction de I’4ge de survenue, les formes précoces étant les plus
séveres et ayant un pronostic réservé et les formes adultes ayant une espérance de vie normale.
(4)(5) La prévalence est estimee a environ 7,8 a 10/100 000 personnes. (6)

Les maladies de Charcot-Marie-Tooth (CMT) sont un groupe genétiquement hétérogéne de
maladies atteignant les nerfs sensitifs et moteurs périphériques. La transmission est
majoritairement autosomique dominante, mais elle peut également étre autosomique récessive
ou bien liée a I’X. Cliniquement, les symptomes les plus fréquents sont une faiblesse
progressive des extrémités avec perte de sensibilité apparaissant vers I’age de 20 ans, avec des
déformations osseuses, notamment des pieds, une absence de réflexes et une amyotrophie

neurogéne (Figure 1). L’évolution est en général lente, vers un handicap nécessitant un fauteuil



roulant, avec des complications respiratoires. La prévalence est de 15,2 & 40/100 000 personnes.
(7)(8)

Les myopathies (CM, FSHD, LGMD) regroupent un ensemble de maladies, d’origines
génétiques, atteignant majoritairement les muscles squelettiques et débutant généralement
avant 1’age de 20 ans voire dés la naissance. Les myopathies des ceintures (LGMD) se
transmettent essentiellement sur un mode autosomique récessif, rarement dominant (10%).
Elles touchent les membres, dans leurs parties proximales majoritairement, et peuvent atteindre
le muscle cardiaque, réduisant alors 1’espérance de vie (Figure 1). L’évolution est variable, de
facon individuelle et en fonction du sous-type génétique, la majorité des patients se retrouvant
en fauteuil roulant. Les myopathies facioscapulohumérales (FSHD) se transmettent sur un
mode autosomique dominant. Elles atteignent les muscles faciaux, scapulaires, du bras et du
péroné (Figure 1). L’évolution est lente, les patients maintenant leur capacité ambulatoire, avec
une espérance de vie normale. Les myopathies congénitales (CM) se transmettent sur un mode
autosomique récessif ou dominant en fonction du type d’atteinte cellulaire. Elles atteignent tous
les muscles, les muscles faciaux et proximaux des jambes plutdt que des bras (Figure 1).
L’évolution est lente, la majorité des patients pouvant continuer a marcher. (3) D’aprés une
étude anglaise, la prévalence des myopathies facioscapulohumérales est de 3,95/100 000 et celle
des myopathies des ceintures est de 2,27/100 000 personnes. (9)

La maladie de Steinert, ou dystrophie myotonique de type 1 (DM1), fait partie du groupe des
dystrophies myotoniques. Elle se transmet sur un mode autosomique dominant. La clinique se
caractérise par une dystrophie musculaire associée a une myotonie et une atteinte
multisystémique, touchant particuliérement le cceur, avec des défauts de conduction cardiaque,
les yeux, avec des cataractes, les poumons et le systéme endocrinien. La séverité de la maladie
et I’age de survenue vont dépendre du nombre de copie CTG présents dans I’ADN. (10)

L’espérance de vie est en général réduite d’une dizaine d’années et dépend des complications,



le décés pouvant survenir de fagcon brutale, notamment de cause cardiaque (20 a 30% des déces)
ou pulmonaire. (11) Elle est la plus fréequente des dystrophies musculaires de I'adulte : sa
prévalence est estimée a 12,5/100 000 personnes. (12)

La sclérose latérale amyotrophique (SLA), aussi appelée Maladie de Charcot, est une maladie
neurodégénérative touchant les neurones moteurs. Cette maladie est d’origine sporadique dans
90% des cas, les 10% des cas restants étant des formes familiales. Elle débute, vers 1’age de 50
ans, par une paralysie musculaire progressive des membres ou une spasticité de la langue
associée a des difficultés pour parler. L’évolution de la maladie est rapide, les patients décédant
d’insuffisance respiratoire dans les 3 a 10 ans. Le seul traitement actif ayant ’AMM est le

Riluzole. L’incidence de cette maladie est d’environ 2,6/100 000 personnes par an. (13)(14)

MR

SMA Il and CM SMA Ill and LGMD FSHD

Figure 1 : Atteintes musculaires des différentes maladies neuromusculaires (zones grises) (3)

Jusqu’a présent, peu d’études existent concernant la grossesse chez les femmes atteintes de
maladies neuromusculaires dégénératives. Celles-ci décrivaient la survenue d’infections
urinaires et d’anomalies de la localisation placentaire, ainsi qu’une hausse de la prématurité.
On retrouve également une aggravation des capacités respiratoires chez les patientes atteintes

de SMA, ainsi que des capacités musculaires chez celles ayant des atteintes musculaires



proximales (SMA, CMT, LGMD, FSHD, CM). De plus, il est observé une élévation de
I’incidence des présentations non-céphaliques ainsi que des taux de césarienne ou d’extraction
instrumentale. Enfin, I’anesthésie dans les cas de maladies neuromusculaires est une situation
complexe, notamment en cas d’atteinte respiratoire importante et de déformation de la colonne
vertébrale. (3)(15)

Ces données nous ont amené a nous demander quelles complications liées a la grossesse
touchent les patientes atteintes d’une maladie neuromusculaire dégénérative suivies a I’HCE ?
Quelle influence la grossesse a-t-elle sur les capacités respiratoires chez ces patientes ?

Comment ces femmes accouchent-elles, et avec quel type d’anesthésie ?



I1. Matériel et méthode

1) Type d’étude

I1 s’agit d’une étude épidémiologique descriptive, rétrospective et monocentrique.

2) Site d’étude
L’étude a été réalisée a I’Hopital Couple Enfant de Grenoble. 11 s’agit d’une maternité de niveau

3, situee au sein du Centre Hospitalier Universitaire Grenoble Alpes.

3) Echantillon : critéres d’éligibilité et d’exclusion
Les patientes ont été recrutées rétrospectivement, sur une période de 12 ans, allant du 1* janvier
2005 au 31 mai 2017, a partir du Programme de Médicalisation des Systémes d’Information
(PMSI).
Seront éligibles les patientes atteintes de SMA, de CMT, de myopathies (LGMD, FSHD, CM),
de maladie de Steinert et de SLA, suivies a I’Hopital Couple Enfant.
Aucun critére d’exclusion ne sera retenu pour cette étude.
Pour la recherche dans le PMSI, les codes diagnostics CIM10 utilisés étaient G12 (Amyotrophie
spinale et syndromes apparentés) et G71 (Affections musculaires primitives), pour des patientes
hospitalisees dans les unités médicales UM37 (Obstétrique) et UM38 (Grossesse a Haut

Risque).

4) Recueil des données a I’inclusion
Les variables d’exposition recueillies a I’inclusion sont 1’age (en années), le type de maladie
neuromusculaire degénérative (MND), la parité, la profession, I’atteinte liée a la pathologie,

ainsi que le type de mobilité (valide, déambulation limitée, fauteuil roulant).



Les variables de confusion recueillies sont le tabagisme, I’indice de masse corporelle (IMC),
les pathologies antérieures a la grossesse (asthme, diabete, hypertension artérielle, etc.), les
antécédents personnels d’infections urinaires, de pyélonéphrite aigu€, de colique néphrétique,
de maladie thromboembolique, de luxation de la hanche, de chirurgie pour pose de matériel
d’ostéosynthese et les antécédents familiaux. Les antécédents personnels obstétricaux recueillis
sont la menace d’accouchement prématuré (MAP) et I’accouchement prématuré, I’hypertension
artérielle gestationnelle (HTAG) et de prééclampsie, de diabete gestationnel, de cholestase
intrahépatique gravidique (CIG), d’accouchement dystocique et de césarienne.

Le recueil de données a été effectué par une étudiante sage-femme, a partir des Dossiers
Médicaux et Obstétricaux informatiques du CHU de Grenoble, sur un fichier informatique de

traitement de texte Word, sécurisé par un mot de passe.

5) Collecte des données

a) Données maternelles obstétricales
Les données recueillies concernant la grossesse sont : le mode de conception (spontané, recours
a la Procréation Médicalement Assistée), le type de grossesse (unique ou gémellaire), les
interruptions de grossesse (Interruption Médicale de Grossesse (IMG), Mort Feetale In-Utero
(MFIU)), le recours a un suivi psychosocial (Protection Maternelle et Infantile (PMI), Unité
Transversale d’ Accompagnement Périnatal (UTAP)), la prise de poids durant la grossesse. Les
complications de la grossesse sont également relevées : menace d’accouchement prématuré,
hypertension artérielle gestationnelle ou prééclampsie, diabéte gestationnel, infection urinaire
ou pyélonéphrite aigué (combien et a quel germe), anémie, cholestase gravidique et rupture
prématurée des membranes (RPM). Le suivi de ces complications est recueilli : nécessité d’une

hospitalisation dans le service de grossesse a haut risque (GHR) ou d’une hospitalisation a



domicile (HAD), suivi par une sage-femme & domicile et le nombre d’échographies effectuées
au cours de la grossesse.

Concernant 1’accouchement, les données collectées sont: la conduite a tenir initiale
d’accouchement, le terme d’accouchement, la mise en travail (spontanée, déclenchement ou
césarienne prophylactique), la durée du travail, le type d’anesthésie (sans anesthésie, analgésie
péridurale, péri-rachianesthésie, rachianesthésie, anesthésie générale), la voie d’accouchement
(accouchement voie basse eutocique, extraction instrumentale, césarienne prophylactique ou en
urgence) et le respect de la conduite a tenir initiale, le type présentation feetale a 1’accouchement
(céphalique, podalique, transverse), le mode de délivrance (naturelle, dirigée, artificielle avec
révision utérine) et 1’état périnéal aprés I’accouchement.

Enfin, concernant la période du post-partum, ont été recueillies les survenues d’hémorragie de

la délivrance et d’infections, le type d’allaitement et la durée du séjour en suites de couche.

b) Données maternelles médicales

Les données médicales recueillies sont les capacités vitales (CV) respiratoires et les volumes
expiratoires maximaux par seconde (VEMS) en début et fin de grossesse, la présence
d’hyposaturation nocturne, le recours a une ventilation non-invasive (VNI) ou a une
trachéotomie et la survenue d’une infection pulmonaire. La capacité vitale définit le syndrome
restrictif. Le VEMS, exprimé en pourcentage, permet de définir la gravité d’un syndrome
respiratoire restrictif. Inférieur a 70%, le syndrome sera considéré comme léger, il sera modéré
entre 60 et 69%, assez severe entre 50 et 59%, sévére entre 35 et 49% et tres séveére en-dessous
de 35%. (16)

Sont également collectés la qualité du suivi cardiologique (non nécessaire, physiologique,
pathologique), composé d’un €électrocardiogramme, d’une échographie trans-thoracique et d’un

Holter rythme, et le suivi en kinésithérapie.



C) Données feetales et néonatales
Les données feetales collectées sont la survenue d’un retard de croissance intra-utérin et la
nécessité d’une corticothérapie anténatale.
Les données néonatales recueillies sont la prématurité (simple, grande ou extréme), 1’adaptation
a la vie extra-utérine grace au score d’Apgar, la nécessité de soins de réanimation, le transfert
en service de réanimation néonatale ou en néonatologie et la durée de séjour, et la survenue de

complications lors du séjour en suites de couche.

6) Traitement des données et analyse statistique
L’analyse des données est faite de fagon descriptive, grace au logiciel Statview (version 5.0).
Les variables qualitatives ont été décrites par 1’effectif (n) et le pourcentage (%) et les variables

quantitatives par la moyenne (m) et I’écart-type (et).



I1l. Résultats

1) Diagramme d’inclusion

Nombre de venues

(n=17)

sélectionnées par le PMSI

Patiente non atteinte d'une maladie
neuromusculaire dégénérative (n=1)

Inéligible :

Population étudiée
(n=16)

/

Patientes ayant accouché plusieurs fois
(n=3)

Figure 2 : Diagramme d'inclusion des patientes atteintes de maladies neuromusculaires dégénératives, admises
entre le ler janvier 2005 et le 31 mai 2017

2) Caractéristiques de la population a I’inclusion

Les caractéristiques des 13 patientes sont présentées dans le Tableau I. L’age moyen des

patientes est de 28,85 ans (+/- 3,63). La gestité moyenne est de 1,23 (+/- 0,60) et la parité est

de 0,23 (+/- 0,60). L’indice de masse corporelle moyen est de 26,65kg/m? (+/- 8,19).

Une patiente sur 13 (7,69%) est atteinte de myopathie congénitale, 2 (15,39%) sont atteintes de

myopathie facioscapulohumeérale et 2 (15,39%) ont une myopathie des ceintures. Sept patientes

(53,85%) sont atteintes d’une maladie de Steinert et une patiente (7,69%) est atteinte

d’amyotrophie spinale. Concernant leur mobilité, 8 patientes (61,54%) sont valides, 1 patiente

a une capacité de déambulation limitée et les 4 patientes restantes (30,77%) sont en fauteuil

roulant.
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Tableau |

Caractéristiques de la population a I'inclusion (n=13)

Patiente

10

Age
(ans)

30

27

25

35

31

23

34

32

31

28

Gestité
Parité

2G1P

1GOP

1GOP

3G2P

1GOP

1GOP

1GOP

1GOP

1GOP

1GOP

Profession T(;j/ge
1
(CsPY) MND
professeur Steinert
3)
sans emploi
LGMD
(8)
agent école
maternelle Steinert
®)
sans emploi .
Steinert
(8)
médecin .
Steinert
3)
secrétaire
FSHD
®)
psychologue CM
3)
assistante
commerciale  Steinert
(4)
assistante
sociale FSHD
(4)
conseillere
clientele LGMD
4)

Atteinte et mobilité

Troubles des 2 mains
> Valide

Capacité respiratoire limitée
> Fauteuil roulant
Atteinte mollet droit, mains,
équilibre
> Valide

> Valide

> Valide

Difficultés a écrire, marcher

> Déambulation limitée
(1km)

Faiblesse musculaire membres

supérieurs, probleme de
stabilité

> Valide

Raideur des mains, douleurs
légeres mollets

> Valide

Hyperlordose (corset),
périmetre marche 200-500m
> Fauteuil roulant pour
grossesse
Atteinte membres inférieurs,
scoliose légeére, flessum des
genoux léger
> Fauteuil roulant

Tabac

Oui (arrét
pour
grossesse)

IMC
(kg/m?)

21,26

26,23

36,10

24,56

19,14

19,78

17,77

23,33

17,70

28,32

ATCD
familiaux?

Steinert (frere,
pere, cousin)
HTA (meére)
Diabéte
(grands-
parents)

Steinert (mére,
tantes)

FSHD (pére)

CMT (oncle,
cousin

Steinert (frére,
pére, oncle)
HTA (tante)
Diabéte (pére)

FSHD (mére,
grand-meére)

LGMD (sceur)

ATCD médicaux®
et chirurgicaux
d’ostéosynthése

Dysplasie de

hanche

Cystites a répétition

Matériel

d’ostéosynthése

(scoliose)

Cystites a répétition

Pyélonéphrite

Cystites a répétition
Colique néphrétique

ATCD
obstétricaux?

0

0

Utérus
bicicatriciel

0

11



. Découvert en cours de Steinert (mere,
sans emploi

11 26 1GOP () Steinert  grossesse, forme modérée 0 32,45 grand-mére, 0 0

> Valide oncle)
) Découvert en fin de Steinert
gérante de . grossesse : 100 copies CTG, (grand-mére,  Asthme sous

12 26 1GOP com(r;)erce Steinert forme peu symptomatique 0 36,71 pere, 2 Ventoline 0

> Valide cousines)
Appui impossible, faiblesse
employée de musculaire membres
13 27 1GOP bureau SMA  supérieurs, syndrome apnée du 0 43,11 Diabete (pere) 0 0
(5) sommeil appareillé

> Fauteuil roulant
ATCD : antécédents ; CSP : catégorie socio-professionnelle
! Catégorie Socio-Professionnelle (selon [’INSEE) : agriculteurs exploitants (1) ; artisans, commergants et chefs d’entreprise (2) ; cadres et professions
intellectuelles supérieures (3) ; professions intermédiaires (4) ; employés (5) ; ouvriers (6) ; retraités (7) ; autres personnes sans activité professionnelle (8)
2 Antécédents familiaux : MND, maladies cardiovasculaires, pathologies thromboemboliques, diabéte
® Antécédents médicaux : asthme, maladies cardiovasculaires, pathologies thromboemboliques, diabéte, infections urinaires a répétition (> 4/an), pyélonéphrite
aigué, colique néphrétique, pathologie de la hanche
* Antécédents obstétricaux : MAP, accouchement prématuré, HTAG, prééclampsie, diabéte gestationnel, CIG, accouchement dystocique, césarienne
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3) Données maternelles médicales

a) Suivi pneumologique

D’aprés le Tableau Il, la capacité vitale moyenne en début de grossesse est de 63,17% (+/-

24,46) et celle en fin de grossesse est de 67,20% (+/- 13,81). Le VEMS moyen en début de

grossesse est de 59,80% (+/- 22,83), et de 54,33% (+/- 4,93) en fin de grossesse.

Sur la totalité des grossesses, des hyposaturations nocturnes ont été retrouvées au cours de 4

grossesses, et 4 grossesses ont nécessité une VNI. Deux patientes ont présenté des infections

pulmonaires au cours de leur grossesse, dont une ayant nécessité une hospitalisation en

pneumologie.

Tableau Il

Suivi pneumologique des patientes

Patiente

21

2.2

3.1
3.2

7.1

7.2
8
9

10

11

12
13

/ : données manquantes

CVet
VEMS
début
grossesse
(%)

/

/

34 (cv)
35 (VEMS)

~ —~— —~— —

107 (cv)
97 (VEMS)
59 (cv)
51 (VEMS)
53 (cv)
59 (VEMS)
/

56 (cv)
57 (VEMS)
70 (cv)
/

/

/
/

CVet
VEMS fin

grossesse
(%)

/
/

~ ~ ~ ~— —

66 (CV)
52 (VEMS)

/

/

57 (cv)
60 (VEMS)
70 (cv)
/

54 (cv)
51 (VEMS)
89 (cv)
87 (VEMS)
/

Hyposaturations
nocturnes

o o

O O OoOoOo

Oui

Oui

Oui

Oui

VNI

o o

Oui

O O OoOoOo

Oui

Oui

Oui

Trachéotomie

o o

O O oOoOoo

Infection pulmonaire
au cours de la
grossesse

0

0
Surinfection
pulmonaire a 24SA+2j
avec hospitalisation en
pneumologie

0

0

0

0
Bronchite aigué a
30SA+3j

0

0

o
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b) Autres suivis
Le suivi cardiologique, lorsque celui était nécessaire, est resté physiologique pour 7 grossesses
sur 16. Des anomalies ont été retrouvees chez 1 patiente, mais n’ont pas conduit a des examens
supplémentaires.
Sur ’ensemble des grossesses, 5 avaient recours a une kinésithérapie : hebdomadaire chez une

patiente, quotidienne chez 3 patientes et 2 fois par jour chez la derniere.

4) Données maternelles obstétricales

a) Grossesse
Les données maternelles obstétricales sont présentées dans le Tableau III.
Sur 16 grossesses, 2 IMG ont été effectuées pour atteinte feetale. Sur ’ensemble des grossesses,
5 ont nécessité un suivi psychosocial, 2 par la PMI et 3 par ’'UTAP. En moyenne, la prise de
poids est de 13,33kg (+/- 6,97).
Concernant les complications de la grossesse, 7 patientes ont été anémiées au cours de la
grossesse et 6 patientes ont eu une infection urinaire, dont 2 qui en ont eu plus de 2. Trois
patientes ont présenté une MAP, 3 patientes ont eu un diabete gestationnel et 3 patientes ont
rompu prématurément les membranes avant 37SA.
Ces complications ont conduit a 7 hospitalisations en GHR, avec une durée moyenne de séjour
de 8,43j (+/- 4,20). Le nombre moyen d’échographies réalisé au cours des grossesses est de
4,58 (+/- 1,68). Enfin, 8 grossesses ont nécessité un suivi a domicile, 4 par ’'HAD et 4 autres

par une sage-femme libérale a domicile.
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Tableau 111

Caracteéristiques maternelles du suivi de grossesse

Patiente

2.1

2.2

3.1

3.2

7.1

7.2

10

11

Début et type de
grossesse

FIV, grossesse
gémellaire BCBA

Spontané,
grossesse unique

Spontané,
grossesse unique

Spontané,
grossesse unique
Spontané,
grossesse unique
Spontané,
grossesse
gémellaire MCBA
Spontané,
grossesse unique

Spontané,
grossesse unique

Spontané,
grossesse unique

Spontané,
grossesse unique

Insémination intra-
utérine, grossesse
unique

Spontané,
grossesse unique

Spontané,
grossesse unique

Spontané,
grossesse unique

Suivi
psycho
-social

PMI

UTAP

UTAP

Prise
de
poids
(kg)

16

30

21

16

13

12

10

10

13

Complications de la grossesse et
suivi échographique

- MAP a 26SA+3j

- RPM a 35SA+2j

- Anémie

- 2 cystites a Klebsiella
(24SA+4j) et streptocoque B
(31SA+6j)

- MAP & 31SA+6j

- Anémie

- 5 échographies

- Surinfection pulmonaire a

24SA+2j

- Anémie

- 6 échographies
/
/

- 3 échographies

- IMG a 14SA+1j (2 feetus
atteints)

- Cystite a 11SA

- IMG a 14SA+4j (feetus atteint)

- Cystite a Streptocoque B
(12SA+1j)
- 3 échographies

- 4 échographies

- Cystite & Citrobacter (22SA+5j)
- CIG a 35SA+1j

- RPM a 36SA+1j

- 3 échographies

- HTAG a 31SA+1j et
prééclampsie a 31SA+6j

- RPM a 32SA+4j

- 9 échographies

- Anémie

- Cystite a streptocoque D
(21SA+2))

- 4 échographies

- Anémie

- Cystites a Enterobacter
(27SA+2j), E. Coli (285A+5j),
Enterococcus (32SA+2j) et E.
Coli K1 (34SA+1j)

- 2 pyélonéphrites aigués a
23SA+2j et 30SA

- 4 échographies

- MAP a 30SA+2j

- DG sous régime avec
hydramnios

- Anémie

- 5 échographies

Hospitalisation
en GHR (jours)
et suivi a
domicile
SF a domicile 2
fois par semaine

GHR (10j) et
HAD

GHR (14j) et
HAD

SF a domicile 1
fois par semaine

0

GHR (7j)

GHR (8j) et SF
a domicile 2 fois
par semaine

3 séjours en
GHR (3], 3] et
1j) et HAD

2 séjours en
GHR (3j et 9j)
et HAD
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Spontané, -DG

12 grossesse unique v - 4 échographies v
Spontané - DG sous régime GHR (1)) et SF
13 P T PMI 4 - Anémie a domicile 2 fois
grossesse unique ) . .
- 5 échographies par semaine

/: données manquantes ; DG : diabéte gestationnel ; FIV: Fécondation in vitro; (MC/BC)BA:
(monof/bi)choriale biamniotique ; SF : sage-femme

b) Travail et accouchement
Les données du travail et de I’accouchement ont été reprises dans le Tableau V. La conduite a
tenir d’accouchement était une césarienne prophylactique pour 5 grossesses et un accouchement
voie basse pour 8 grossesses. Deux patientes ont nécessité un déclenchement pour perte
musculaire conduisant a des difficultés de mobilisation et souhait de la patiente, et pour
épuisement maternel.
La mise en travail s’est faite de facon spontanée au cours de 6 grossesses, dont 3 qui
nécessitaient une césarienne. La durée moyenne de travail est de 13,14h (+/- 8,29). Le terme
moyen d’accouchement, en nombre de semaines d’aménorrhées (SA) révolues, est de 34SA
(+/- 8,12).
Parmi les 5 césariennes prophylactiques, une seule a pu étre réalisée a la date prévue de 39SA.
Les 4 autres ont été réalisées en urgence pour travail prématuré ou rupture prématurée des
membranes. Une césarienne en urgence a 32SA a également été réalisée chez une patiente pour
laquelle il n’avait pas encore été prévu de voie d’accouchement, pour rupture prématurée des
membranes et anomalies du rythme chez un enfant avec un retard de croissance intra-utérin
sévere.
Parmi les patientes pour lesquelles un accouchement voie basse était prévu, seules 4 ont
accouché par voie basse, dont 2 ayant nécessité un forceps ou une ventouse. Les 4 autres
patientes ont eu une césarienne, une pour échec de déclenchement, 2 en urgence hors du travail
pour état feetal non rassurant et une en urgence en cours de travail pour anomalies du rythme

cardiaque feetal a dilatation compléte, apres un échec de forceps.
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Les 2 patientes ayant eu recours a une IMG ont nécessité une aspiration pour rétention, sous

anesthésie générale, dans les suites de I’expulsion.

Au total, en cas d’accord de voie basse, la conduite a tenir d’accouchement était respectée dans

50% seulement des cas.

Le volume moyen des saignements aprés 1’accouchement est de 290,00ml (+/- 137,03). Une

analgésie péridurale a été realisée pour 8 accouchements sur 16, trois ont nécessité une

rachianesthésie et une anesthésie générale a été faite pour 3 autres accouchements.

Tableau IV
Données maternelles de I'accouchement et du post-partum immédiat (2h suivant la naissance)

Patiente

2.1

2.2

3.1

3.2

CAT
accouchement

AVB

Césarienne a
38SA+3j
(bassin rétréci
et Clal’APD)

Césarienne a
39SA+6j
(utérus
cicatriciel et
myopathie avec
difficultés
respiratoires

AVB

Déclenchement
Syntocinon a
38SA+4j
(difficultés
mobilisation,
souhait
patiente, APD
prophylactique)

IMG par
Cytotec

IMG par
Cytotec

Mise en
travail et
durée (heures)

Spontané (5h)

Spontané

Spontané

Spontané
(11h)

Syntocinon
(12,5h)

Cytotec

Cytotec (19h)

Voie d’accouchement, terme et
anestheésie

AVB a 35SA+2j, sous APD

Césarienne en urgence (code
vert) a 36SA pour travail
prématuré, sous AG sans
intubation

Césarienne en urgence (code
vert) a 34SA pour contractions
utérines, prise en charge
anesthésique difficile et utérus
cicatriciel,

AG sous morphiniques difficile,
avec masque laryngé apres échec
intubation nasotrachéale

AVB par forceps a 38SA+6j,
sous APD

AVB a 38SA+4j, sous APD

Expulsion a 14SA+1j, sous APD

Expulsion a 14SA+4j

. Etat
Délivrance P
périnéal
DNC
Hémorragie
de la
délivrance
avec RU

Episiotomie

DARU 0

DARU
Pertes
sanguines
400ml et
transfusion
3CGR

DNC Episiotomie

Déchirure

DDC g
simple

Aspiration
pour
rétention,
sous AG
Aspiration
pour
rétention,
sous AG

Périnée
intact

Périnée
intact
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DDC

. AVB par ventouse & 39SA, sous  Pertes Lo .
6 AVB Spontané (5h) APD sanguines Episiotomie
200ml
. . DARU
LIS £ Césarienne prophylactique a Pertes
71 39SA (bassin 0 = y o . 0
chirurgical) 39SA, sous rachianesthésie sanguines
300ml
Cesarlenneg Césarienne en urgence hors DARU
39SA (bassin L ;
SO travail & 36SA+1j pour RPM et Pertes
7.2 chirurgical, 0 LS . 0
. bassin chirurgical, sous sanguines
utérus rachianesthésie 300ml
cicatriciel)
Césarienne en urgence hors DARU
3 0 0 travail a 32SA+4j pour RPM et Pertes 0
AERCEF chez feetus avec RCIU sanguines
sévere, sous péri-rachianesthésie ~ 600ml
- X - DARU
Césarienne a Césarienne en urgence (code Pertes
9 39SA+3j Spontané vert) & 39SA pour siége et RPM, sanguines 0
(siége) sous rachianesthésie 200ml
Déclenchement p . Césarienne en urgence (code DARU
- ropess puis ] .
a 38SA - orange) a 38SA pour stagnation Pertes
10 A Syntocinon o ) . 0
(épuisement (28.5h) de la dilatation, AERCF et échec  sanguines
maternel) ' de déclenchement, sous APD 100ml
Césarienne en urgence hors DARU
travail (code rouge) a 34SA+4j Pertes
11 AVB 0 pour bradycardie feetale, sous sanguines 0
AG avec intubation orotrachéale ~ 300ml
Césarienne en urgence hors
travail (code vert) a 38SA+1j EQS;J
12 AVB 0 pour baisse des MAF chez feetus . 0
- o sanguines
avec Steinert, siége et col 200ml
défavorable, sous APD
Césarienne en urgence (code DARU
13 AVB Syntocinon orange) a 40SA+2j pour Pertes 0
(11h) bradycardie et échec de forceps,  sanguines
sous APD 300ml

AERCEF : anomalies de I’enregistrement du rythme cardiaque feetale ; AG : anesthésie générale ; APD :

analgésie péridurale ; AVB : accouchement voie basse ; CAT : conduite a tenir ; CGR : culots de globules
rouges ; CI : contre-indication ; DARU : délivrance artificielle et révision utérine ; DNC : délivrance
naturelle compleéte ; DDC : délivrance dirigée compléte ; MAF : mouvements actifs foetaux

c) Post-partum
Les résultats du post-partum sont présentés dans le Tableau V.
Six patientes ont allaité au sein leur enfant, alors que 7 autres leur ont donné le biberon.
Trois patientes ont eu une infection urinaire en post-partum. La durée moyenne de séjour en
suites de couches est de 7,38j (+/- 5,61). Huit patientes ont quitté la maternité avec un suivi a

domicile : 3 par ’'HAD, 3 par une sage-femme libérale, 1 par la PMI et la derniéere patiente était

suivie par ’HAD, une sage-femme libérale et la PMI.
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Tableau V
Données maternelles des suites de couche

Pathologies Rétention Durée de Suivi &
Patiente  Allaitement hémorragiques en placentaire Infection séjour en domicile
SDC SDC
1 Artificiel 0 0 0 13 0
2.1 Maternel 0 0 0 12 HAD
2.2 Maternel 0 0 0 23 HAD
3.1 Artificiel 0 0 0 4 0
Oui, a J109,
3.2 Artificiel 0 expulsé par 0 4 0
Cytotec
4 0 0 0 1 0
5 0 0 0 0 0
6 Artificiel 0 0 0 4 0
Cystite a
7.1 Maternel 0 0 E. coli 11 0
K1
Hémopéritoine a J1,
repris chirurgicalement Cystite &
7.2 Artificiel ~ sous AG, saignements 0 E. coli 10 SF libérale
700ml, transfusion 2 non K1
CGR
8 Maternel 0 0 0 5 SF libérale
9 Maternel 0 0 Cystite 9 0
10 Artificiel 0 0 0 5 HAD
Refus SF
11 Maternel 0 0 0 5 libérale.
Lien PMI
12 Artificiel 0 0 0 5 sl Weele
+ infirmiére
HAD, SF
libérale,
13 Mixte 0 0 0 7 puéricultrice
PMI,
infirmiére

AG : anesthésie générale ; CGR : culots de globules rouges ; SDC : suites de couches ; SF : sage-femme

5) Données feetales et néonatales

a) Fatales
D’aprés le Tableau V1, une corticothérapie anténatale a été nécessaire dans 4 grossesses sur 16.
Un cas de RCIU sévére s’est avéré. Une présentation non céphalique a terme était retrouvee

dans 2 grossesses sur les 14 menées a terme.
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Tableau VI
Caracteristiques feetales

Patiente anténatale

1 0
2.1 Oui
2.2 Oui
3.1 0
3.2 0
4

5

6 0
7.1 0
7.2 0
8 Oui
9 0
10 0
11 Oui
12 0
13 0

b) Néonatales

Corticothérapie

RCIU

OO oo o

0

0

0
RCIU vasculaire
et sévere a 20SA

[N oo No i)

Présentation feetale a
I’accouchement
J1 : Céphalique
J2 : Transverse

Céphalique
Céphalique
Céphalique
Céphalique

Céphalique
Céphalique
Céphalique

Céphalique

Podalique
Céphalique
Céphalique

Podalique
Céphalique

Le Tableau VII montre que 6 enfants sont nés prématurément, entre 32 et 36SA+6j (prématurité

simple).

Les scores d’ Apgar moyens étaient, a 1 minute de vie, de 8,00 (+/- 3,06), @ 3 minutes de vie, de

8,50 (+/- 2,82), a 5 minutes de vie, de 9,07 (+/- 2,46) et a 10 minutes de vie, de 9,43 (+/- 2,14).

Six enfants sur 17 ont nécessité des actes de réanimation néonatale a la naissance, pour une

durée moyenne de 5,08min (+/- 4,47). Cing enfants ont di étre transférés en service de

néonatologie ou de réanimation néonatale, pour une durée moyenne de séjour de 17,40j (+/-

18,96). Un nouveau-né était atteint d’'une maladie de Steinert congénitale et est décédé a 20

jours de vie.
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Tableau VII
Données néonatales jusqu'a la sortie de I'hdpital

Patiente

21

2.2

3.1
3.2

7.1
7.2

10

11

12
13

Prématurité
(terme)

Prématurité
simple (35SA)

Prématurité
simple (36SA)

Prématurité
simple (34SA)

0
0
Prématurité
simple (36SA)

Prématurité
simple (32SA)

Prématurité
simple (34SA)

0
0

Apgar

J1:
10/10/10/10

J2:
6/9/10/10

4/7/9/10

7/7/7/10

10/10/10/10
10/10/10/10

10/10/10/10
10/10/10/10

10/10/10/10

10/10/10/10

9/10/10/10

10/10/10/10

0/0/1/2

6/6/10/10
10/10/10/10

Réanimation
néonatale et durée
(minutes)

J1:non
J2 : ventilation au
masque 0,5min

Ventilation 3min

Ventilation au
masque, injection
de Narcan,
intubation a 10min
0

0

o

0

Echec intubation &
2min, massage
cardiaque,
intubation a 5min, 3
doses d’adrénaline
intra-trachéale,
récupération
cardiaque a 11min
Ventilation 4min

Aspiration et
stimulation

Jlou2:jumeau 1 ou 2 ;RGO : reflux gastro-cesophagien

Transfert en
service de
néonatologie
(jours)
J1:non
J2 : transfert en
néonatologie a H5
(malaise avec apnée
et cyanose
généralisée), 10j

0

Néonatologie, 7j

o

Transfert immédiat
en réanimation
néonatale, 49j

Réanimation
néonatale, 20j

Néonatologie, 1j
0

Complications
néonatales

J1 : torticolis
positionnel
gauche (kiné),
retard de selles
J2 : RGO

Ictére avec
photothérapie 6h

Extrasystoles
auriculaires

Céphalhématome,
retard de selles
Pied varus (kiné)
IMG & 14SA pour
foetus atteints
IMG a 14SA pour
feetus atteint

0

0

0

Dilatation
ventriculaire,
entéropathie,
anémie,
hypospade
Luxation
bilatérale des
hanches, grave a
droite (traction au
zénith)

0

Déces a J20 :
myotonie
congénitale, pas
de respiration
spontanée,
infection
pulmonaire,
troubles du
rythme

0
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IVV. Discussion

1) Limites et biais de I’étude

Tout d’abord, le recrutement des patientes constitue un biais de sélection. En effet, le choix de
ne sélectionner que certaines pathologies, associé au monocentrisme de I’étude et a la faible
prévalence de ces maladies induit un nombre de cas peu important. De plus, certaines MND
ciblées n’étaient pas représentées dans la population étudiée, comme les CMT et la SLA. Cet
¢chantillon n’est donc pas représentatif de I’ensemble de la population des femmes enceintes
atteintes de MND. Il aurait été intéressant d’élargir I’étude a d’autres centres de la région ou de
France, de facon a avoir un échantillon plus important et donc plus représentatif.

Un deuxieme biais de sélection est également retrouvé. En effet, I’échantillon de la population
est constitué de patientes dont certaines ont eu 2 grossesses et pour lesquelles les 2 dossiers ont
été étudiés. Par conséquent, les résultats peuvent étre influencés en étant surestimés ou sous-

estimés, en fonction des caractéristiques propres a ces patientes.

Le caractére rétrospectif de I’é¢tude constitue un biais de mesure. Dans certains dossiers, des
données étaient manquantes, notamment pour 'IMC, la prise de poids et les capacités
respiratoires. Les calculs pour ces mesures ont donc été faits avec un faible nombre de valeurs.
Ce biais était inévitable, une étude prospective etant impossible au vu de la prévalence des

maladies.

La constitution de 1’échantillon représentait un biais de confusion du fait que les patientes
n’avaient pas toutes le méme degré d’atteinte, certaines étant valide alors que d’autres étaient
en fauteuil roulant. De plus, n’ayant pas toutes la méme pathologie, cela pouvait également
influencer les résultats. En effet, I’échantillon était composé majoritairement de femmes

atteintes de la maladie de Steinert et de femmes valides.
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Un autre biais de confusion était lié aux caractéristiques propres de chaque patiente. Les
résultats pouvaient donc étre surestimes ou sous-estimés. Par exemple, chez une femme ayant
des antécédents d’infections urinaires a répétition, il n’était pas surprenant d’en retrouver au
cours de la grossesse. Les calculs prenant en compte les variables de confusion n’étant pas

possibles dans cette étude, ce biais était donc inévitable.

Malgré ces biais, cette étude peut permettre d’accroitre la documentation disponible concernant
le suivi des grossesses chez ces patientes et peut constituer une aide pour la prise en charge de
celles-ci, afin de mieux appréhender les éventuelles complications. Elle peut également étre le
moyen pour les soignants de mieux connaitre ces pathologies et d’étre sensibilisés aux risques

afin d’assurer une meilleure qualité de suivi d’un point de vue relationnel.

2) Discussion des résultats

a) Données médicales maternelles
Dans notre étude, il n’était pas retrouvé de véritable changement des capacités respiratoires
entre le début et la fin de grossesse, avec respectivement 63,17% et 67,20% de CV et 59,80%
et 54,33% de VEMS. Ces résultats sont probablement biaisés par le nombre important de
données manquantes et le faible nombre de cas. En effet, dans les études retrouvées concernant
les femmes atteintes de SMA, on constate une aggravation des capacités pulmonaires, surtout
chez les femmes en fauteuil roulant, di a un affaiblissement des muscles respiratoires et a la
pression du diaphragme. (17) (18) Le méme phénomeéne est également constaté chez les femmes
atteintes de CM et de LGMD. (19) Cette aggravation peut provoquer une hypercapnie et une
hypoxémie maternelle et conduire a un accouchement prématuré, le risque de mort feetale étant
alors important. (20) Une étude préconise en anténatal des soins respiratoires maternels dans

des centres adaptés afin de limiter les difficultés respiratoires pendant la grossesse. (21)
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Dans 4 grossesses sur 16, notre étude retrouvait 'usage d’une ventilation non invasive. Les
différentes études montrent effectivement que cette méthode doit étre le premier traitement de
I’hypoventilation. De plus, beaucoup de femmes ont besoin de ce type de ventilation, surtout la

nuit, chez les femmes ayant des troubles respiratoires. (17)(21)(15)

Différentes études soulignent 1’importance d’un suivi cardiologique, notamment chez les
femmes atteintes de DM1 qui sont a risque cardiaque plus important. En effet, ces femmes sont
a risque d’anomalies de la conduction, d’arythmies, de cardiomyopathies et d’arrét cardiaque,
quelle que soit la sévérité de la maladie, et sont souvent asymptomatiques. (15) Une étude
évoque eégalement un risque de trouble de la conduction cardiaque chez les femmes atteintes de
LGMD. (19)

L’aggravation de la maladie n’était pas recherchée dans notre étude. Cependant, certaines
études montrent une aggravation de la maladie chez les DM1, avec une limitation des activités
et de la mobilité, des douleurs et de la fatigue, sans récupération 6 mois apres I’accouchement.
(22) A I’inverse, une autre étude constate qu’il y a peu de symptomes d’aggravation et que 1’état
d’avant grossesse est retrouvé apres 1’accouchement. (15) Chez les femmes atteintes de SMA,
les études retrouvent une perte musculaire, particulierement au deuxiéme trimestre de
grossesse, avec une récupération longue en post-partum, voire absente chez plus de 50% des

femmes. Cette perte musculaire reste cependant impreévisible. (18)(15)

b) Données obstétricales maternelles
Notre étude ne retrouvait pas un nombre de cas particulierement élevé de procréation
médicalement assistée. Cependant, une étude a montré une augmentation du recours aux

méthodes d’aide médicale a la procréation chez les femmes atteintes de DM1. Une diminution
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de la réserve ovarienne serait constatée chez ces femmes, ainsi qu’une diminution du taux de

réussite des fécondations in vitro. (15)(22)

Sur I’ensemble des grossesses, seulement 5 ont eu recours a un suivi par la PMI ou I’'UTAP.
Au vu des possibles difficultés lors de la grossesse et en période post-natale, un suivi plus
important serait intéressant, de fagon a aider ces femmes a préparer ’arrivée de leur enfant,
d’un point de vue matériel mais aussi psychologique. Des études anglaises et irlandaises sur la
grossesse chez les femmes en situation de handicap constataient un manque de sensibilisation
et de formation de I’ensemble des professionnels de la maternité concernant les besoins
specifiques de ces femmes. En effet, celles-ci se sentaient isolées et pas suffisamment écoutées,
avec I’impression que leurs inquiétudes n’étaient pas prises au séricux. Elles avaient également
le sentiment de ne pas étre impliquées dans les décisions de soin et de ne pas étre traitées avec
respect, certains professionnels faisant ressentir leur désaccord face a la grossesse chez les
femmes en situation de handicap. Enfin, les femmes déploraient le manque de temps pour poser
toutes leurs questions lors des consultations. (23)(24)

Ces études soulignaient I’importance de délivrer une information accessible a ces femmes et la
nécessité de consultations spécialisées afin qu’elles aient le méme accés aux soins que les
femmes valides et dans le but de favoriser leur autonomie. Il est également essentiel de
rencontrer ces femmes le plus tot possible en anténatal, afin d’évaluer leurs besoins et de
constituer, avec elle, un plan de soin pour leur grossesse. (23)(24) En France, ce type de suivi

est actuellement retrouvé a 1’Institut Mutualiste Montsouris, a Paris.

Concernant la grossesse, on retrouve 6 cas sur 16 grossesses d’infections urinaires : 2 cas parmi

les patientes atteintes de DML1 et 4 cas parmi les différentes myopathies. La littérature rapporte
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¢galement une augmentation des taux d’infections urinaires chez les patientes atteintes de SMA,
et de DM1. (15) (18)(20)

Trois cas de patientes ont présenté une MAP, 2 parmi les DM1 et 1 patiente atteinte de LGMD.
Parmi les études retrouvées, ces résultats ne sont constatés que chez les femmes atteintes de
SMA, probablement a cause de la faiblesse musculaire et des possibles scolioses. (15)(18)
Concernant le diabéte gestationnel et la rupture prématurée des membranes, aucune étude ne
met en évidence une élévation des taux de ces complications chez les patientes atteintes de
MND. Une étude chez les femmes SMA constatait méme une absence de changement des
incidences de diabéte gestationnel, d’hypertension et de prééclampsie. (17) En revanche,
différentes études montrent une augmentation des taux de grossesse extra-utérine, de
prééclampsie et de placenta pravia ou autres anomalies de placentation chez les femmes DML1.
(15)(20) (22)

On constate enfin que la grossesse chez les femmes atteintes de NMD est fréquemment marquée
d’un séjour en service de GHR et d’un suivi a domicile. Le nombre moyen d’échographies est
également plus important. Cependant celui-ci est impacté par une grossesse ayant nécessité un

suivi échographique trés fréquent.

Concernant I’accouchement, certaines études retrouvaient un travail plus long chez les femmes
atteintes de DM et de SMA, notamment a cause des anomalies du muscle utérin. (15)(18)

Pour la voie d’accouchement, un nombre important de césariennes était retrouvé dans les
résultats, 2 cas sur 3 parmi les LGMD, 2 sur 2 parmi les CM, 1 sur 2 parmi les FSHD, 3 sur 8
parmi les DM1 et 1 césarienne chez la patiente atteinte de SMA. On retrouvait également un
nombre important d’extractions instrumentales en comparaison au nombre d’accouchement
voie basse, avec 2 extractions sur 4 accouchements voie basse, auxquelles on peut ajouter un

échec d’extraction qui s’est conclu par une césarienne.
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Ces résultats concordent avec les différentes études qui montrent en effet une élévation des taux
de césariennes et d’extractions instrumentales dans tous les types de NMD de notre étude sauf
les CM. L’¢lévation des taux d’extraction instrumentale est cependant contestée dans les cas de
FSHD et de CMT. (15)(20)(21) Chez les femmes atteintes de SMA, cette élévation se retrouve
surtout chez celles en fauteuil et est liée a la faiblesse des muscles abdominaux et a des
disproportions céphalopelviennes. De plus, une étude souléve la difficulté de 1’accés au bas
ventre pour les césariennes chez ces femmes, di a des contractures des jambes, aux
déformations fixes en flexion des hanches et aux scolioses. Cependant, les accouchements par
voie basse sont tout de méme possibles, la direction du travail et I’extraction devant étre
envisagées au prealable. Certains auteurs recommandent une évaluation du pelvis avant
I’accouchement. (15)(17)(18) Pour les femmes atteintes de LGMD, une étude recommande une
cesarienne en cas d’anomalies des gaz du sang, de capacité respiratoire entre 1L et 1,5L,
d’hypertension pulmonaire, de problémes cardiaques, d’anomalies pelviennes ou de faiblesse
musculaire du diaphragme ou des muscles abdominaux. (19)

On constatait également que, dans la majorité des cas, la conduite a tenir d’accouchement de
fin de grossesse n’était pas respectée, en grande majorité pour travail prématuré ou rupture des
membranes, chez des patientes nécessitant une césarienne. Des césariennes ont également
étaient faites en urgence chez 4 patientes pour lesquelles il était prévu un accouchement par
voie basse, toutes pour des raisons feetales associées, dans un cas, a un échec de déclenchement

et dans un autre cas a un échec d’extraction instrumentale.

L’anesthésie est un acte a risque €levé dans les cas de NMD. Dans notre étude, une majorité
d’analgésies locorégionales ont été réalisées. Cependant, un nombre important d’anesthésies
génerales ont été faites par rapport au faible taux habituel a I’Hopital Couple Enfant. Les

différentes études préconisent I’analgésie péridurale plutét que 1’anesthésie générale. En effet,
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lors d’une anesthésie générale, 1’intubation peut étre difficile, notamment a cause des scolioses
et a 'ouverture de bouche diminuée. Les risques de rhabdomyolyse, d’hyperthermie maligne
et d’arrét cardiaque par hyperkaliémie liée a I’administration de curares sont également plus
importants chez les femmes atteintes de SMA et de LGMD. (15)(17)(19)(20)(21) Des risques
d’inhalation bronchique, de myotonie prolongée et de réponse excessive aux opioides sont
également retrouvés dans les cas de DM1. Pour ces femmes, une étude soulevait la nécessité
d’une évaluation respiratoire, les arréts respiratoires, atélectasies et pneumonies étant fréquents
dans les suites d’une anesthésie générale. (15)(20) Cependant, chez les femmes atteintes de
SMA et de CM, la pose d’une analgésie péridurale peut étre difficile et échouer, notamment a

cause des déformations vertébrales et de 1’éventuel présence de matériel d’ostéosynthese.

(17)(18)(20)(21)

Enfin, concernant la période du post-partum, une étude montre une hausse des hémorragies de
la délivrance chez les femmes atteintes de DM, ce qui n’était pas mis en évidence dans notre
étude. (22)

Nous retrouvions que la durée moyenne de séjour est de 7,38 jours, ce qui est supérieur a la
durée moyenne habituelle. En effet, selon la HAS, la durée de séjour recommandée pour un
accouchement voie basse est de 4 jours, tandis que celle pour une césarienne est de 5 jours. (25)
Cette moyenne est cependant impactée par certains sejours particulierement longs, en lien avec
I’hospitalisation des nouveau-nes en service de néonatologie. Trois patientes ont eu une
infection urinaire en post-partum, ce qui a également influencé la durée de leur séjour.

De plus, la moitié des grossesses ont nécessité en post-partum un suivi a domicile. Ce résultat
est probablement en lien avec le taux de césarienne. Plusieurs patientes étant sortie 5 jours apres

leur césarienne, une sage-femme libérale était nécessaire, notamment pour le retrait des agrafes.
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L’allongement de la durée de séjour ainsi que le suivi a domicile plus important sont cependant
nécessaires a I’aide pour la prise en charge de I’enfant chez les patientes dont la mobilité et les
capacités musculaires sont réduites. En effet, des études ont montré qu’il était nécessaire que
les soignants soutiennent ces femmes dans la transition entre la grossesse et la maternité,
notamment en ne se focalisant pas uniquement sur le bien-étre de 1’enfant lors des visites a
domicile, mais aussi sur celui de la mére. Les femmes interrogées avaient le sentiment d’étre
constamment mises a I’épreuve concernant leurs capacités a s’occuper de leur enfant. De plus,
les études soulignent I’importance de consacrer plus de temps a ces femmes en post-natal,

notamment lors des passages & domicile. (23)(24)

C) Données feetales et néonatales

Les résultats de cette étude montraient que dans 4 grossesses sur 16, une corticothérapie
anténatale avait ét¢ nécessaire. Ces résultats semblent élevés, aucune étude n’ayant eté
retrouvée concernant le taux de corticothérapie anténatale dans la population générale.

Une étude décrit I’absence de changement d’incidence des retards de croissance intra-utérin et
des macrosomies. (17) En effet, notre étude ne retrouvait qu’un seul cas de retard de croissance
intra-utérin. Des petits poids de naissance seraient plus fréquents chez les femmes FSHD, mais
ces résultats sont contesteés.

Certaines études retrouvent des taux de présentation du siege et transverse importants chez les
femmes atteintes de LGMD et de DM, probablement en lien avec la mobilité maternelle.
(15)(20) Cependant, une étude montre que chez les femmes atteintes de SMA, il n’y a pas de
changement d’incidence de présentation feetale non céphalique. (17) Notre étude ne retrouvait

pas ce résultat, probablement a cause du faible nombre de cas de 1’étude.
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Concernant le terme de naissance, une part importante des enfants sont nés prématurément,
entre 32 et 36SA+6 jours, chez les femmes atteintes de myopathies (LGMD et CM) et de DML.
Dans la plupart des cas, il s’agissait de raisons maternelles, comme une rupture prématurée des
membranes ou un travail prématuré. Les études retrouvent en effet une élévation du taux de
prématurité chez les patientes atteintes de DM1 mais également chez celles atteintes de SMA,
surtout celles en fauteuil. Les femmes atteintes de FSHD accoucheraient également plus
prématurément, mais ces résultats sont contestés. (15)(17)(20) Les études retrouvent que les
femmes atteintes de SMA accouchent entre 31 et 39SA, avec un taux de césariennes avant 37SA
plus élevé. Cette prématurité est en partie liée a la diminution de la fonction respiratoire,
notamment a cause de pathologies respiratoires restrictives et d’insuffisance respiratoire.
(15)(20)(21) En revanche, ces résultats ne sont pas retrouvés chez les femmes atteintes de CM.
A la naissance, une part non négligeable d’enfants ont nécessité des soins de réanimation et un
transfert dans un service de néonatologie, la majorité étant des enfants de femmes atteintes de
DMI. Les scores d’Apgar moyens étaient plutot bons, en étant supérieurs a 8 sur 10, et
correspondaient a ceux retrouvés chez les enfants de femmes atteints de DM1. (20) Ces résultats
sont, pour beaucoup de cas, en lien avec une prématurité. Différentes études retrouvent de
nombreux cas de détresse respiratoire a la naissance chez les nouveau-nés de femmes atteintes
de DM. En effet, ces enfants nécessitent plus souvent une aide ventilatoire. Des problemes de
nutrition ont également été retrouves avec un recours plus fréquent aux sondes gastriques.
(15)(22)

Dans les cas de grossesse chez des femmes atteintes de maladie de Steinert, plus d’un quart des
enfants sont atteints par la maladie. (15)(20)(22) La maladie de Steinert congénitale se
caractérise durant la période foetale par un hydramnios et une diminution des mouvements actifs
feetaux. A la naissance, on constate chez ces enfants une hypotonie & la naissance, des

contractures articulaires, des pieds-bots et des difficultés alimentaires. Dans notre étude, sur 8
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grossesses chez des femmes atteintes de maladie de Steinert, 4 nouveau-nés, dont 2 jumeaux,
étaient atteints. Les études soulignent I’importance d’un conseil génétique et du diagnostic
prénatal ou préimplantatoire chez ces femmes. (15)(20)(22)

Pour les femmes atteintes de SMA, il est recommandé de s’entretenir avec les parents dans le
cadre d’un conseil préconceptionnel et d’effectuer des soins anténataux, par une équipe

multidisciplinaire. (21)

31



V. Conclusion

Cette étude nous a permis de voir que les grossesses chez les femmes atteintes de NMD sont
des grossesses a risque et nécessitent un suivi médical et obstétrical particulier, qui doit
commencer en période pré-conceptionnelle. Un suivi psychosocial adapté au handicap serait
¢galement intéressant pour aider ces femmes a adapter leur environnement de vie a I’arrivée
d’un nouveau-né et pour leur permettre d’acquérir, si cela est possible, un peu plus d’autonomie

pour s’occuper de leur enfant.

Pour ces femmes, les grossesses sont a risque d’aggravation de leur maladie, notamment de
leurs capacités respiratoires et musculaires qui ne seront pas forcément récupérées en post-
partum. Les femmes atteintes de DM1 sont également a risque de pathologie cardiaque
important. Ces grossesses sont plus a risque d’infections urinaires et de menace
d’accouchement prématuré. Les hospitalisations en service de grossesse a haut risque sont

fréquentes.

Concernant 1’accouchement, le taux de césarienne est plus élevé chez ces femmes,
majoritairement pour raisons maternelles. Des césariennes en urgence sont fréquemment
réalisées. Les accouchements par voie basse sont possibles mais souvent accompagnés d’une
extraction instrumentale. L’anesthésie est un geste a risque chez ces femmes. L’analgésie
péridurale est fortement recommandée, cependant, elle n’est pas toujours possible en cas de
déformations vertébrales. L’anesthésie générale est donc parfois la seule anesthésie possible,

mais les risques sont importants et 1’intubation parfois difficile.

Pour I’enfant, le taux de prématurité est élevé chez les nouveau-nés de femmes atteintes des

NMD, surtout de prématurité simple. La nécessité de soins de réanimation et I’hospitalisation
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en service de néonatologie sont également fréquentes. Enfin, chez les femmes atteintes de DM1,
la fréquence de I’atteinte feetale est élevée. Il est donc important de réaliser un conseil génétique

afin d’informer les futurs parents.

Cependant, cette étude reste assez imprécise a cause du faible nombre de cas. De fagon a avoir

des résultats plus représentatifs, il serait intéressant de réaliser une étude de plus grande

ampleur, sur tous les centres de France.
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Résumé

Objectif : Déterminer les complications liées a la grossesse, ’influence de la grossesse sur le
handicap et les modes d’accouchement et d’anesthésie chez les femmes atteintes de maladies
neuromusculaires dégénératives.

Materiel et méthode : Il s’agit d’une étude épidémiologique descriptive, rétrospective, réalisée
a ’Hopital Couple Enfants de Grenoble. Les patientes ont été recrutées sur une période allant
de janvier 2005 a fin mai 2017. Les données ont été recueillies a partir des Dossiers Médicaux
et Obstétricaux informatiques et concernaient les données maternelles médicales et
obstétricales et les données feetales et néonatales.

Résultats : Le volume expiratoire maximal par seconde en fin de grossesse est en moyenne de
54,33% et 4 grossesses ont nécessité une ventilation non-invasive. Sur 16 grossesses, 6 ont
présenté des infections urinaires et 3 des menaces d’accouchement prématuré, avec de
nombreuses hospitalisations en service de grossesse a haut risque. Une césarienne était réalisée
dans 9 grossesses sur 16. En cas de conduite a tenir d’accouchement voie basse, celle-ci n’était
suivie que dans 50% des cas. Une analgésie péridurale était faite dans 8 accouchements sur 16
et une anesthésie générale pour 3 accouchements. Six enfants sur 17 sont nés prématurément et
6 enfants ont nécessité des soins de réanimation. Dans 3 grossesses, les enfants étaient atteints
de maladies de Steinert.

Conclusion : Cette étude montre 1’'importance des complications de la grossesse chez les
femmes atteintes de maladies neuromusculaires dégénératives et la nécessité de mieux les
connaitre pour améliorer le suivi obstétrical et psychosocial de ces femmes.

Mots-clés : maladie neuromusculaire, grossesse, accouchement, anesthésie obstétricale,
complications

Abstract

Objectives : To determine the complications of the pregnancy, the influence of the pregnancy
on the disability and the means of delivery and anaesthesia in women affected by degenerative
neuromuscular diseases.

Materials and methods : This is a descriptive epidemiological study, retrospective, realised at
the “Hopital Couple Enfants” of Grenoble. Patients were enrolled during a period from January
2005 to May 2017. Data were collected from the computing medical and obstetrical records
and concerned the medical and obstetrical maternal data and the fetal and neonatal data.
Results : The forced expiratory volume in 1 second in late pregnancy is on average of 54.33%
and 4 pregnancies have required a non-invasive ventilation. Six out of 16 pregnancies presented
a urinary tract infection and 3 of them a premature delivery threat, with a lot of hospitalisations
in high-risk pregnancy department. A caesarean was realised in 9 out of 16 pregnancies. In case
of a conduct of vaginal delivery, this was respected in only 50% cases. An epidural analgesia
was done in 8 out of 16 deliveries and a general anaesthesia for 3 deliveries. Six out of 17
children were born prematurely and 6 children required resuscitation cares. In 3 pregnancies,
children were affected by myotonic dystrophy.

Conclusion : This study shows the importance of the complications of pregnancy in women
affected by degenerative neuromuscular disease and the necessity of knowing them better to
improve the obstetric and psychosocial follow-up of these women.

Keywords : neuromuscular disease, pregnancy, delivery, obstetric anaesthesia, complications





