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Introduction aux causes de
déficiences motrices *

Classements et définitions

Les causes de déficiences motrices sont innombrables et ne sauraient toutes,
méme succinctement, étre abordées dans le cadre d'un tel ouvrage. Seules les
plus importantes, par leur fréquence, feront I'objet d'un article spécifique.

Aborder ces différentes affections ne peut se faire sans notion, sur la phy-
siopathologie (mécanismes et structures anatomiques ou biologiques en jeu) des
déficiences motrices, et on pourra se reporter pour cela au chapitre Physiopatho-
logie p. 113. Mais aborder une ou I'ensemble de ces affections suppose aussi de
savoir les situer les unes par rapport aux autres : savoir a quelle grande catégorie
telle cause se rattache, comprendre pourquoi il existe tant de facon, de classer les
étiologies (causes) de handicap, et quelles sont les limites de chaque mode de
classement (nosologie).

Deux approches couramment employéesont exposées ci-dessous pour
ce qu’elles sont :

— it on situe les affections invalidantes selon leur mécanisme général de
survenue, leur aspect le plus visible (exemple : survenue a la naissance, cause
accidentelle, maladie évolutive, etc.) ;

— soit la distinction entre les affections se fait a un niveau plus médical,
celui des déficiences, et I'on sépare les affections en fonction des conséquences
pratiques qu’elles entrainent, a partir des structures touchées (cerveau, systéme
neuromusculaire, squelette etc.) ou plus finement encore, en fonction des altéra-
tions biologiques ou génétiques observées.

Les deux fagons de procéder ont leurs avantages et leurs limites et sont de
toute facon complémentairesctasser les handicaps ne sert qu'a s'efforcer de
les comprendreet d'y faire face, et non a mettre les personnes dans de petites
cases... méme si les premiéres tentatives (Bertillokbatisiecle) consistaient a
classer les motifs de réforme au service militaire (les amputés étant alors classés :
inégalités de longueur des membres inférieurs !).

CLASSEMENT DES CAUSES PAR
MECANISME GENERAL DE SURVENUE

C’est une des voies les plus courantes et utiles... a condition de bien définir
chaque terme utilisé. On peut ainsi opposer :

— handicap congénital et acquis ;

— handicap par malformation, maladie, accident, ou vieillissement ;

— handicap évolutif et non évolutif.
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Classement selon la période de survenue :
handicaps congénitaux et acquis

La date d'apparition du handicap est une donnée importante : étre handicapé de-
puis toujours est trés différent de I'étre devenu aprés une période «normale ». Un
handicap est ditongénitals'il est visible ou dépisté dés la naissance (congénital
signifie inné : présent des la naissance). llagsjuis si sa révélation survient
apres (chez le nourrisson, I'enfant ou I'adulte).

Parmi les causes de handicaps (cf. ci-desstes)nalformations sont
toujours congénitales; les blessures traumatiques toujours acquis€s I'ex-
ception des tres rares blessures traumatiques survenues lors de la naissance, qu'il
ne faut pas confondre avec ce qu'on appelle parfois les accidents de la périnata-
lité ou traumatismes obstétricaux responsables d'IMC, dont le mécanisme est
celui d’'une maladie) les maladies peuvent étre soit congénital¢exemple :
achondroplasie, cf. p. 343%oit acquises(exemple : sclérose en plaques,
cf. p. 178), soit tantdt I'un tantét I'autre, en fonction de leur sévérité (certaines
maladies neuromusculaires sont tantdt congénitales, tantét de découverte plus
tardive).

L'ambiguité vient parfois de qu’on ne désigne pas sous les termes « congé-
nital » et « acquis » I'apparition du handicap (déficience repérable, incapacité
présente), mais le mécanisme qui méne aux déficiences ; ainsi, pour une maladie
génétiqgue comme la myopathie de Duchenne (cf. p. 286), 'anomalie génétique
responsable est par définition congénitale, mais I'apparition de la maladie est le
plus souvent observée dans la petite enfance (handicap acquis). De méme, une
malformation telle que la syringomyélie primitive (cf. p. 250), par définition
congénitale, peut ne se révéler qu'a I'age adulte.

Handicaps par malformation, maladie, blessure traumatique,
vieillissement

LES HANDICAPS PAR MALFORMATION

Une malformation est unouble de I'ontogenésec’est-a-dire du dévelop-
pement de la fécondation a la maturité : elle survient par définition chez I'em-
bryon ou le feetus, donc avant la naissance. Une malformation est donc toujours
congénitale, méme si ses conséquences peuvent ne se réveler goiafios (
mation congénitalest un pléonasme).

Exemples : malformations cranio-cérébrales (micro-céphalie, agénésie du
corps calleux, porencéphalie) ; malformations vertébro-médullaires : spina bi-
fida, syringomyélie primitive ; malformations squelettiques ou des membres
(agénésie d’'un membre, phocomélie...)

Malformation est a distinguer d#éformation, qui est précisément une
anomalie morphologique (de la forme) acquise d’un organe ou d’'une partie du
corps (exemple : scoliose, déformation d'un membre, etc.). Les déformations
s’observent en particulier comme conséquences d'une affection invalidante.
Dans certains cas cependant, la distinction n’est pas évidente : ainsi les pieds
bots congénitaux peuvent étre considérés (cf. p. 305) pour certains comme des
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déformations (mauvaise position des pieds du foetus dans 'utérus entrainant I'at-
titude anormale), et pour d’autres comme des malformations ; les pieds bots ac-
quis étant, eux, par définition, des déformations.

HANDICAPS TRAUMATIQUES (OU PAR BLESSURES TRAUMATIQUES)

Il s’agit de handicaps par blessures accidentelles (traumatismes extérieurs),
sauf exception, acquis.

Exemples : traumatismes craniens, traumatismes médullaires (blessés mé-
dullaires : para/tétraplégies traumatiques ; traumatisme des nerfs périphériques :
paralysie du plexus brachial), traumatismes squelettiques (ostéo-articulaires) :
fractures graves, amputations...

Le terme de blessure traumatique peut étre préféré pour éviter la confusion
gu’entrainent les mots :

— accident, qui désigne un événement de survenue soudaine, sans autre
précision : accident de la route, du travail, mais aussi accident vasculaire céré-
bral (qui est la révélation soudaine d’'une maladie), accident de la périnatalité (en
général, IMC due a un probleme obstétrical, mais dont le mécanisme est proche
de celui d'un accident vasculaire), etc. ;

— traumatisme, qui en principe désigne bien une blessure ou une lésion
produite sur une partie de I'organisme par une action violente extérieure, mais
qui est parfois utilisé dans un sens plus large (exemple : traumatisme obstétrical,
employé pour désigner une souffrance périnatale responsable d'IMC).

HANDICAPS PAR MALADIE

Sont ainsi désignés habituellement les handicaps dont la cause n’est ni une
malformation ni une blessure traumatique (méme si, au sens strict, le terme de
maladie — étymologiquement, mauvais état de santé — englobe I'ensemble de ces
processus pathologiques). Les maladies peuvent étre congénitales ou acquises,
héréditaires ou non.

Exemples : infirmité motrice cérébrale, accidents vasculaires cérébraux,
sclérose en plaques, poliomyélite, myopathies, polyarhtrite rhumatoide, ostéogé-
nese imparfaite, etc.

HANDICAPS PAR VIEILLISSEMENT

lIs sont en fait souvent dus a des traumatismes (chutes...) ou des maladies
(accidents vasculaires...) plus fréquents a un 4ge avancé ; mais la fatigabilité et la
perte de force avec I'age aggravent aussi, bien souvent, la perte d’autonomie die
a un handicap antérieur.

Limites : ce classement, utile pour repérer des pathologies au mode de survenue
différent, est un des plus utilisés et un des plus pratiques pour peu qu'il soit uti-

lisé avec rigueur ; ses limites procédent de la complexité des affections : ainsi, de
rares affections comme la neurofibromatose de Von Recklinghausen (cf. p. 342)

associent maladie (développement de tumeurs) et malformations... et sont donc
inclassables...
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HANDICAPS EVOLUTIFS ET NON-EVOLUTIFS

Sur le principe, la distinction est simple : évolutif signifie susceptible d'évolu-
tion — en pratique d’aggravation — par opposition a des pathologies non évolu-
tives ou fixées. Evolutif s’applique au processus pathologique lui-méme (un han-
dicap par traumatisme est par définition non évolutif) et non au handicap au tra-
vers des déficiences et des incapacités. C'est pourquoi cette notion d’évolutivité
est contestée par certains, d’autant que I'expérience montre que, méme pour les
affections non évolutives (IMC, polio, accidentés..), les incapacités évoluent sou-
vent.

Cependant, craindre que ces incapacités s'aggravent avec I'age, ou savoir
d’emblée qu’elles vont inexorablement s’aggraver au fil du temps, n'est pas la
méme chose : une personne atteinte d’'une « maladie évolutive » sait bien ce que
signifie ce terme, en pratique, dans sa vie.

Par maladie évolutive, on désigne donc de fait des affectiodsnt I'évo-
lution est attendue et péjorative (aggravation, ou au mieux stabilisation), dont le
traitement est pour I'instant symptomatique ou palliatif.

Exemples (cf. article spécifique pour chaque) : sclérose en plaques, mala-
die de Friedreich et ataxies cérebelleuses héréditaires, maladie de Charcot, amyo-
trophies spinales infantiles, maladie de Charcot-Marie-Tooth, dystrophies mus-
culaires progressives, polyarthrite rhumatoide...

Il faut soulignen’extréme variabilité de I'évolutivité et de la sévérité de
ces affections : maladie évolutive ne signifie pas maladie létale (mortelle), ni
méme diminution de I'espérance de vie.

CLASSEMENT PAR MECANISMES LESIONNELS

C’est une toute autre fagon de situer et de classer les causes de handicaps entre
elles, plus médicale et plus précise, plus proche des prises en charges proposées
aussi : un enfant atteint de Iésions cérébrales et un autre de Iésions médullaires,
présenteront un certain nombre de déficiences de nature différente, donc des
problémes spécifiques et des réponses adaptées en termes de soins, d'accompa-
gnement, de vie sociale ; par exemple troubles neuropsychologiques et difficultés
d’'apprentissage pour le premier (IMC, traumatisé cranien...), handicap sphinc-
térien pour le second (spina par exemple). C'est la base de la classification
internationale des maladies, méme si — et c’est la une limite importante — cette
nomenclature mélange les niveaux étiologiques (causes) et les déficiences.

Reprenant le schéma de la commande volontaire du mouvement (p. 126),
du cerveau qui commande a la moelle et aux nerfs qui transmettent, jusqu’aux
muscles qui agissent sur I'outil qu’est le squelette, on peut ainsi comprendre et
situer I'essentiel des affections invalidantes en fonction de leurs conséquences :
Iésions cérébrales (exclusives ou prédominantes) ; Iésions médullaires ; lésions
neuromusculaires ; Iésions ostéo-articulaires. C'est le principe du classement uti-
lisé par 'APF dans un but de repérage des causes des handicaps moteurs en fonc-
tion du type d'atteinte (voir schéma p. 144 et tableau p. 150-151).

La plupart des affections citées ne sont pas source que de déficiences
motrices mais, notamment pour celles responsables de Iésions cérébrales, de
déficiences multiples dont des déficiences motrices, voire de polyhandicap.
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Ces aspects spécifiques seront évoqueés pour chaque pathologie, mais feront aussi
I'objet d'articles spécifiques (cf. Troubles associés p. 355, Polyhandicap p. 218).

Au sein de chaque grande rubrique (exemples : encéphalopathies métabo-
liques et/ou dégénératives, myopathies, etc.), une multitude de critéres médicaux
sans cesse affinés permettent de subdiviser encore les regroupements proposes, et
d’individualiser entre elles des affections précises, ou des groupes homogenes. Il
est impossible de rentrer dans ces subdivisions précises dans le cadre de cet ou-
vrage, d’'autant que I'évolution de la recherche, particulierement de la génétique,
est, dans ces domaines, d’un apport majeur et incessant : on pourra, pour certains
groupes comme les myopathies, se reporter aux nosologies (classifications) ac-
tuellement proposées (p. 265), en sachant qu’elles sont encore en plein boulever-
sement.

Mais ce classement présente, en pratique, la plupart des causes de handi-
caps moteurs qui seront traitées dans les chapitres suivants, et elles seront pré-
sentées selon cet ordre. (Pour des raisons de logique, le polyhandicap a été classé
dans la partie IV A, « Affections responsables de |ésions cérébrales », méme s'il
ne s'agit pas d’'un «cause » mais d’'une association de déficiences et d'incapacités
dont les causes sont multiples : le polyhandicap est toujours déterminé par une
atteinte cérébrale.)
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CLASSEMENT APF DES

Par lésions cérébrales (exclusives ou prédominantes)

LESIONS CEREBRALES PRECOCES (IMC, IMOC)
(toutes pathologies de la conception a 1 an, a I'exclusion des rubriques ci-dessous)

TRAUMATISMES CRANIENS

ACCIDENTS VASCULAIRES CEREBRAUX (dont : ruptures de malformations vasculaires)
TUMEURS CEREBRALES (dont : conséquences de leurs traitements)

MALFORMATIONS CEREBRALES (dont : hydrocéphalies, en dehors du spina bifida)

AUTRES ENCEPHALOPATHIES
— ENCEPHALOPATHIES INFECTIEUSES ET /OU INFLAMMATOIRES
— Sclérose en plaques (SEP)
— Autres (dont : méningo-encéphalites)
— ENCEPHALOPATHIES METABOLIQUES ET /OU DEGENERATIVES
— Friedreich (et hérédo-dégénérescences spino-cérébelleuses)
— Autres encéphalopaties métaboliques ou dégénératives (dont : Parkinson, Huntington, maladies
lysosomales...)
— ENCEPHALOPATHIES TOXIQUES ACQUISES (dont : iatrogenes, intoxication & I'oxyde de carbone)
— ENCEPHALOPATHIES EPILEPTIQUES ESSENTIELLES (dont: West, Lennox-Gastaut...)

AUTRES ENCEPHALOPATHIES
—RETARD PSYCHOMOTEUR DE LA PETITE ENFANCE D 'ORIGINE INDETERMINEE ET POLYHANDICAP
— AUTRES LESIONS CEREBRALES (dont : séquelles de méningites)

Par lésions medullaires et neuromusculaires (exclusives/prédominanfes
BLESSES MEDULLAIRES (paraplégies ou tétraplégies traumatiques)
SPINA BIFIDA
AUTRES MYELOPATHIES (dont: syringomyélies, myélopathies par compression...)
POLIOMYELITE (poliomyélite antérieure aigué)
AMYOTROPHIES SPINALES

— AMYOTROPHIES SPINALES INFANTILES (ASI) (dont : Werdnig-Hoffmann, Kugelberg-Welander)

— SCLEROSE LATERALE AMYOTROPHIQUE (SLA) (maladie de Charcot)
— AUTRES AMYOTROPHIES SPINALES

NEUROPATHIES
NEUROPATHIES HEREDITAIRES (dont: maladie de Charcot-Marie-Tooth)
AUTRES NEUROPATHIES (dont : paralysie du plexus brachial, Guillain-Barré...)
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CAUSES DE DEFICIENCES MOTRICES

MYOPATHIES
—DYSTROPHIES MUSCULAIRES PROGRESSIVES (DMP)
Dystrophies de Duchenne (DDB) ou de Becker
Autres dystrophies musculaires progressive@ont : Landouzy-Dejerine, myopathies des ceintures...)
— AUTRES MYOPATHIES HEREDITAIRES (dont : myopathies congénitales, métaboliques, myotonies...)

AUTRES LESIONS NEURO-MUSCULAIRES (dont : myasthénie, myosites...)

[Il.  Par lésions ostéo-articulaires (exclusives ou prédominantes)

MALFORMATIONS
— AGENESIES OU DYSGENESIES DE TOUT OU PARTIE D'UN OU PLUSIEURS MEMBRES
— AUTRES MALFORMATIONS (dont : luxations congénitales, pieds bots congénitaux...)

AMPUTATIONS ( traumatiques et/ou chirurgicales)

DYSPLASIES ET DYSTROPHIES OSSEUSES
— OSTEOCHONDRITES
— OSTEOGENESE IMPARFAITE (dont : Lobstein, Porak et Durante)
— AUTRES DYSPLASIES ET DYSTROPHIES 0SSEUSES(dont : achondroplasie)

SCOLIOSES et cyphoscolioseauf secondaires a une affection paralysante et/ou neuro-musculaire)

LESIONS INFLAMMATOIRES, INFECTIEUSES ET/OU RHUMATISMALES
— POLYARTHRITE RHUMATOIDE  (PR)
— AUTRES LESIONS INFLAMMATOIRES , INFECTIEUSES ET/OU RHUMATISMALES
(dont : spondylarthrite ankylosante, mal de Pott, ostéomyélites, RAA, arthroses invalidantes...)

AUTRES LESIONS OSTEO-ARTICULAIRES
— LESIONS OSTEO-ARTICULAIRES TRAUMATIQUES (Séquelles de fractures, luxations traumatiques)
— AUTRES LESIONS OSTEO-ARTICULAIRES
(dont : séquelles de brdlures, arthropathies hémophiliques, tumeurs ostéo-articulaires...)

I\V. Etiologies inclassables (enl, I, ou Ill)
INCLASSABLES (en |, Il ,ou ) ,avec déficiences motrices certaingglont : arthrogrypose)
INCLASSABLES (en |, Il ,ou Ill) ;déficiences motrices incertaines

V. Etiologies indéterminées ou incertaines
(Diagnostic incertain, inconnu ou non fait, Iésions indéterminées (retard psychomoteur d’origine indéterminée exclu)
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