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Index des abréviations

AP : Activité Physique

APA : Activité Physique Adaptée
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Ol : Ostéogénese Imparfaite

OMS : Organisation Mondiale de la Santé
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Introduction

L’Ostéogénese Imparfaite (OI) est une affection génétique caractérisée par une fragilité
osseuse constitutionnelle. C’est une maladie rare qui touche environ 1 enfant sur 15 000
(Glorieux F., 2007). 1l y a plusieurs geénes en cause mais la majorité des patients (90%)
présentent une mutation d'un des génes codant le collagéne de type 1. Le diagnostic est
d’abord clinique (Bonafe et al., 2013).

Elle se manifeste essentiellement par des signes osseux primaires dus a une altération
qualitative et quantitative de 1’os (Subramanian & Viswanathan, 2019) : des déformations
osseuses (courbures des os longs, platyspondylie), des fractures qui surviennent lors de
traumatismes bénins ou dans un contexte non approprié et un déficit de croissance staturale.
Elle se traduit également par des signes extra-squelettiques : laxité, faiblesse musculaire,
fatigabilité, sclérotiques bleutées, dentinogénése imparfaite, surdité, douleur chronique ...
(Rauch & Glorieux, 2004). Il y a une grande variabilité¢ d’expression de la maladie et 'Ol
comprend alors des formes variées allant de légere, modérée a sévere (utilisation d’un
fauteuil pour les déplacements).

Chez les enfants les manifestations majeures de cette maladie sont les fractures.

La classification de Sillence (Sillence et al., 1979), la plus couramment utilisée, a recensé
initialement 4 types d’OlI puis celle de Glorieux (Rauch & Glorieux, 2004) en a distingué 3

autres présentant des particularités cliniques et histologiques distinctes (cf. annexe I).

L’ Activité Physique (AP) prend une part importante dans notre systeme de santé et les
sociétés savantes ont mis en place des recommandations d’AP pour la santé (cf. annexe II).
Selon ’OMS, I’ AP correspond « a tout mouvement produit par les muscles squelettiques,
responsable d'une augmentation de la dépense énergétique »®.

Le décret relatif a la loi de modernisation de notre systéme de santé? précise que : « La
dispensation d'une activité physique adaptée a pour but de permettre a une personne
d'adopter un mode de vie physiquement actif sur une base réguliere afin de réduire les
facteurs de risque et les limitations fonctionnelles liés a 1'affection de longue durée dont elle
est atteinte. Les techniques mobilisées relevent d'activités physiques et sportives et se
distinguent des actes de rééducation qui sont réservés aux professionnels de santé, dans le

respect de leurs compétences. »

! Extrait de World Health Organization. (2010). Recommandations Mondiales sur I'activité Physique pour la
santé.
2 Datant du 26 janvier 2016 (article L. 1172-1 du code de la santé)



D’aprés le rapport « Activité physique, contextes et effets sur la santé » de "INSERM?, I’AP
aurait un effet sur la mortalité prématurée, sur le bien-€tre et la qualité de vie, améliorerait
1’état de I’appareil cardio-vasculaire et musculo-squelettique et aurait un impact positif dans
la prévention de 1’obésité et des maladies chroniques comme le diabéte.

Il est recommandé d’adapter les séances d’AP a la situation de ces enfants OI, de tenir
compte des contre-indications médicales éventuelles et de faire dispenser ces séances par
des intervenants spécifiquement formés et informés sur le risque de fracture ou de douleurs
chez ces enfants.

L’ AP chez les enfants en population générale est bénéfique sur la minéralisation osseuse et
la force musculaire (Larsen et al., 2018), en revanche on retrouve peu d’articles sur le

bénéfice de I’AP chez les enfants Ol.

Chez les personnes atteintes d’OI, la mutation génique et les conséquences qui en découlent
engendrent une diminution de la capacité aérobie, une atrophie musculaire, un
déconditionnement et une altération du développement osseux, des tissus musculo-
squelettiques, cardiaques et pulmonaires. Ces modifications sont augmentées par une
hypoactivité et une peur de la fracture (Takken et al., 2004). En outre I’enfant OI avec ces
déficiences a tout intérét a bénéficier d’une AP notamment pour I'amélioration de la force
musculaire qui est cliniquement pertinente car la force musculaire et la qualité des os sont
fortement associées (Brotto & Bonewald, 2015). Le maintien de la force musculaire peut
donc aider a réduire le risque de fracture et a améliorer 1’indice fonctionnel grace a de
I’ Activité Physique Adaptée (APA) régulicre.

On observe généralement une fatigue plus importante chez les Ol que pour la population
standard. C’est un facteur important qui influence leur qualit¢ de vie (Harsevoort et al.,

2020).

Dans ce type de pathologie chronique, la prise en charge pluridisciplinaire et la continuité
des soins nécessitent une collaboration étroite entre la famille et les professionnels de santé.
IIs ceuvrent ensemble pour amener et encourager ces enfants vers une autonomie maximale
(Marr et al., 2017).

La masso-kinésithérapie chez les enfants OI n’est pas limitée a la rééducation post-

opératoire, elle intervient également dans la stimulation de la motricité grossiére (contrdle

3 Institut National de la Santé et de la Recherche Médicale. Activité physique : contextes et effets sur la santg.
Rapport. Paris : Les éditions Inserm, 2008, XII - 811 p. - (Expertise collective).



moteur), le renforcement musculaire et le conditionnement physique en toute sécurité
(Ralston & Gaston, 2020).

Le Masso-Kinésithérapeute (MK) a un rdéle important dans la promotion de 1I’APA
notamment dans 1’évaluation des besoins du jeune OI selon I’expression de sa maladie ainsi
que dans I’accompagnement et le coaching (exercice a la maison) de I’enfant et de sa famille.
Tout au long de la vie des O, I’équipe de réadaptation pluridisciplinaire essaye d’inculquer
la possibilité et la pertinence pour le bien physique et mental, de participer a des activités de

loisirs et/ou sportives.

Apres avoir étudi€ la littérature spécialisée, on peut se rendre compte que les études sur I’OI
mettent 1'accent sur la partie médicale et rarement sur la partie AP. En revanche, un article
nous explique qu’un volume plus ¢élevé d'AP pourrait prévenir les effets indésirables du
vieillissement sur la fonction musculaire observée chez les patients atteints d’OI de type I
(Pouliot-Laforte et al., 2015) et un autre montre qu'il existe une association entre une AP de
qualité et une meilleure densité minérale osseuse (Kok et al., 2013).

Plusieurs articles recommandent aux patients atteints d'OI d'avoir un programme d'exercices
physiques réguliers (Monti et al., 2010) mais n’expriment pas lequel, ni n’expliquent en quoi

il consiste et ni sur quoi il se base (preuve).

Nous avons décidé de travailler sur cette pathologie et ce paradoxe : cette maladie qui
fragilise les os (ayant pour conséquence une diminution de I’autonomie), nous pousserait a
surprotéger les enfants atteints et ces recommandations poussent a contrario tout patient a
passer au-dela de sa maladie et a pratiquer une APA.

On pourrait donc se demander quelles pistes d’ APA approuvées par la littérature pourraient
étre envisagées, et quels seraient les intéréts de ces différents programmes pour les enfants

et adolescents atteints d’OI ?

Notre mémoire de fin d’étude sera donc axé sur cette problématique, nous aurons comme
objectifs de répertorier les protocoles les plus efficients et les mieux conduits et de montrer
I’influence de I’ APA sur I’amélioration des os, de la force et de I’endurance musculaire, de

la fonction motrice et donc de la qualité de vie.



1. Méthode

1.1. Critéres d’éligibilités

1.1.1. Design des études

Pour cette revue systématique de la littérature nous nous sommes appuyés sur les données
scientifiques disponibles. Elle répond a la méthodologie PRISMA et les références sont
sélectionnées selon les critéres définis dans le PICO (cf- annexe I1l).

Nous avons exclu toutes les études comprenant des modeles animaux, et celles non-traduites
en frangais ou en anglais. L’année de publication n’a pas été prise en compte dans nos critéres
de sélection initialement par manque de références.

Pour ne pas réduire le nombre de références collectées, tous les types d’articles ont été
retenus : essais cliniques randomisés, analyses rétrospectives, études de cohortes et de cas.
La difficulté d’analyse et les biais importants des theses et revues collectées, nous ont paru

une raison suffisante d’exclusion de notre étude.

1.1.2. Population

Les patients des études sélectionnées doivent €tre atteints d’OI. Nous avons inclus tous les
types d’Ol selon la classification de Sillence (révisée ou non) pour ne pas réduire le nombre
d’articles sélectionnés. Ils sont de n’importe quel sexe et doivent avoir entre 3 et 21 ans (car
généralement ils sont toujours suivis par leur centre pédiatrique pendant une vingtaine
d’années)

Les patients inclus n’ont pas eu de récente fracture (< 3 mois) ou autre probléme de santé.

1.1.3. Intervention
L’intervention recherchée est tout ce qui pourrait correspondre ou s’apparenter a de I’AP
(activité augmentant la dépense €nergétique) : vibration corps entier (WBV) sur plateforme
(augmente la dépense énergétique d’apres Marzo et al., 2007 & Fares et al., 2016), activité
aquatique, programme de réentrainement, activité a la maison a 1’aide de la réalité virtuelle

(Wii®), programme ¢élabor¢ et suivi par un MK ...



1.1.4. Comparaison
Le groupe d’intervention sera comparé soit & eux-mémes au cours du temps soit a un groupe

contréle n’ayant pas effectué d’AP et n’ayant pas changé ses habitudes.

1.1.5. Critéeres de jugement

L’objectif final de cette revue est de montrer ce qui existe comme APA pour les patients
atteints d’Ol dans la littérature ainsi que leurs impacts.

Les critéres de ces mesures sont la diminution de la fatigue, le gain de force musculaire,
I’augmentation de la mobilité, de la fonction motrice, de la capacité de marche et de la qualité

de vie.

1.2. Bases de données utilisées
Les références sélectionnées ont été recherchées sur 3 bases de données : Pubmed, Cochrane
et PEDro.
Nous avons consulté réguliérement le site de I’OMS, de la HAS?, Orphanet et de I’AOI°. De
méme, nous avons utilisé la littérature grise (mémoire, thése), la recherche de proche en
proche et la prise de contacts avec auteurs et chercheurs.
Nous avons consulté la 7°™ et la 8™ conférence internationale sur la santé osseuse des
enfants ainsi que la déclaration de consensus sur la réadaptation physique chez les enfants
et les adolescents avec OI (Mueller et al., 2018)° .

La derniére relance des recherches a été effectué le 24/01/2021.

1.3. Stratégies de recherche
Nous avons réalisé les recherches a 1’aide de mots clefs anglais sur les 3 moteurs de

recherches.

4 Haute Autorité de Santé

% Association de I’Ostéogénése Imparfaite

® Mueller, B., Engelbert, R., Baratta-Ziska, F., Bartels, B., Blanc, N., Brizola, E., ... & Semler, O. (2018).
Consensus statement on physical rehabilitation in children and adolescents with osteogenesis
imperfecta. Orphanet journal of rare diseases, 13(1), 1-14.



Tableau 1 : stratégie de recherche avancée par mots clefs

Base de

données

Stratégie recherche avancée avec mots clefs

Nombre de

résultats

Pubmed

("Osteogenesis Imperfecta”[Tw] OR "Osteogenesis Imperfecta“"[MeSH] OR "Lobstein
disease"[Tw])
AND
(Exercise[MeSH] OR exercise[Tw] OR "Sports Medicine"[Tw] OR Sports[Tw] OR
"physical exercises"[Tw] OR "physical activities"[Tw] OR "sport activity"[Tw] OR
"Adapted Physical Activity"[Tw] OR "physical rehabilitation"[Tw])
AND
("functional parameters”[Tw] OR mobility[Tw] OR "subjective fatigue"[Tw] OR
weariness[Tw] OR tiredness[Tw] OR "Muscle Strength"[Tw] OR "Exercise
capacity”[Tw] OR "functional ability”"[Tw] OR ambulation[Tw] OR locomotion[Tw] OR
walking[Tw] OR "physical performance”[Tw] OR "motor activity"[Tw] OR power[Tw]
OR "motor function"[Tw])

54

Cochrane

"Osteogenesis Imperfecta”
AND
(Sport* OR "physical exercises" OR "physical activities" OR "sport activity" OR
"Adapted Physical Activity")

3 revues
2 protocoles

5 essais

Pedro

“Osteogenesis Imperfecta” AND “physical training”

La stratégie de recherche est détaillée en annexe IV.

1.4. Sélection d’articles

Les articles ont d’abord été sélectionnés en fonction de leur titre. Les doublons ont été

repérés et exclus. Puis la lecture de 1’abstract nous a permis d’affiner la liste des publications

conservées. La sélection finale a été réalisée par lecture complete grace a une grille

d’extraction des données (cf. annexe VI) reprenant nos criteres PICO. Cette sélection a été

effectuée par une seule personne.

Le diagramme de flux (cf. figure 1) synthétise les étapes de sélection des articles.




Références identifiées sur Références identifiées sur Référence identifiée sur Références supplémentaires
Cochrane avec les mots-clés Pubmed avec les mots-clés Pedro avec les mots-clés identifiées par d’autres sources
(n=10) (n=54) (n=1) (n=12)
\ Références sélectionnées par titre /
(n=34)
Références aprés suppression des doublons
(n=31)
Références sélectionnées sur résumé Références exclues sur résumé
—
(n=15) (n=16)*

}

Références sélectionnées sur la lecture

du texte intégral |
(n=4) (n=11)*

l

Références incluses dans I'analyse
(n=4)

Références exclues sur la lecture du texte intégral

Figure 1 : Diagramme de flux (n : nombre d’articles ; * : raisons d’exclusion des articles sur résumé et

sur lecture du texte intégrale sont explicitées en annexe X)

1.5. Extraction des donneées

Pour extraire les données des textes intégraux, nous nous sommes inspirés du modele
d’extraction du groupe Cochrane pour créer une fiche plus adaptée a notre étude (cf. annexe
V).

Cette fiche reprend les informations générales de 1‘article (publications, auteurs ...) ainsi
que les criteres PICO permettant de comparer et d’analyser les articles sélectionnés entre
eux.

Pour chaque étude nous avons extrait des données (cf. annexe VI) concernant les
informations générales (titre, auteurs, date de publication ...), le type d’étude, la population
(nombre de participants, sexe, type d’Ol, age ...), le type d’intervention et son déroulé (durée
de la séance, fréquence, durée du programme), la présence d’un groupe contrdle et les

criteres de jugements évalués.
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1.6. Analyse des risques de biais dans les études sélectionnées

Les études sélectionnées seront intégrées a la synthése si elles ne présentent pas de biais
majeurs qui pourraient nuire a I’exploitation des données.

Pour définir la pertinence scientifique de chaque article et les risques de biais nous avons
utilisé des outils d’évaluation adaptés a chaque type d’étude. Pour les essais controlés nous
nous sommes appuyés sur 1’échelle PEDro (c¢f. annexe VII) donnant un score sur 10 (seuls
les items 2 a 11 sont comptabilisés), pour les études de cas (case report) nous avons utilisé
I’échelle de JBI Critical Appraisal Checklist for Case Reports (cf. annexe VIII) et pour les
études observationnelles nous avons appliqué 1’échelle construite par 'UETMIS’ donnant

un score sur 32 (cf. annexe IX).

2. Résultats

2.1. Sélection des études

Apres les premieres recherches, un total de 77 articles a été répertorié sur les différentes
bases de données. Suite a la lecture des titres, 34 articles ont été sélectionnés comprenant 20
études sur Pubmed, 1 sur Cochrane et PEDro et 12 autres identifiées par d’autres sources.
Suite a la suppression des doublons, il est resté 31 études. Plusieurs études ont ét¢ mises de
coté a ce stade car elles ne répondaient pas aux critéres PICO (patient adulte, patient non OI,
pas d’AP) ou étaient hors-sujet. C’est a ce moment-1a que nous avons réduit le champ de la
date de publication car la plupart des études publiées avant 2000 ne sont pas numérisées et
ne peuvent donc pas étre étudiées. De méme, nous avons également décidé de ne pas inclure
les theses ainsi que les revues de littérature.

Apres la lecture des résumés, nous avons extrait 15 articles qui semblaient pertinents. La

lecture compléte des études nous a permis d’en retenir 4 et d’en exclure 11 car ces études

7 Unité d’Evaluation des Technologies et des Modes d’Intervention en Santé du CHU de Québec
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étaient incomplétes (impossible de récupérer les données manquantes), ne mettaient pas en
place de manicre quantifiée de I’AP, ne présentaient pas de comparaison avec un groupe
controle ou les patients eux-mémes, ne mesuraient pas réellement les critéres de jugement.

Les détails d’exclusion des articles pré-sélectionnés sont présentés en annexe X.

Les 4 ¢tudes inclues dans notre revue se composent donc de deux essais cliniques

randomisés, d’une étude rétrospective et d’un rapport de cas.

2.2. Caractéristiques des etudes sélectionnées

Toutes les caractéristiques des études sélectionnées sont résumées en annexe XI.

2.2.1. Populations incluses dans les études

Ces études comprennent des échantillons de 1 a 54 individus avec un 4ge variant de 3 a 24
ans et une moyenne d’age par étude allant de 9,1 a 14 ans. Trois études présentent une
population mixte alors que la derniére des quatre uniquement un gargon.

Toutes les personnes incluses dans les études ont une OI avec des types différents selon la
classification de Sillence : type I et IV pour 1’étude de Van Brussel et al. (2008) ainsi que
pour celle de Hogler et al. (2017) ; type L, IV, III et V pour I’étude de Hoyer-Kuhn et al.
(2014) ; type VI pour I’étude de Kararti et al. (2018).

2.2.2. Interventions des études sélectionnées

Toutes les études mettent en place un programme d’ AP mais toutes les interventions sont de
types différents. Elles différent en fréquence, en durée de séance, en type de programme et
en type de suivi. Le résumé des interventions de chaque étude et leurs modalités sont

retranscrits dans le tableau 2 ci-dessous :
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Tableau 2 : Résumé des interventions des études sélectionnées

- Groupe
Groupe expérimental A
Nombre de contrdle
Références | participants Durée Durée du Tvpe
(n) Type d’intervention dela |Fréquence Modalité de suivi ,o YPE
. programme d’intervention
séance
2 X par
Physical - 10 min échauffement semaine en
training in - 10 min entrainement aérobie (60 & 80% cabinet + 1 . . ) .
- - 12 semaines | TO : avant I’intervention
children with de leur Fc) X par . I .
. _ o T . .+ | (30 séances) | T1 : aprés I’intervention . .
osteogenesis n=234 - 15 min “free play and muscle training” | 45 min | semaine a T2 - anrés 6 mois Soins habituels
imperfecta (sans poids lourd, max 1kg) la maison T3 B ap 185 9 mois
an Brusse - 10 min entrainement aérobie a partir de ’
Van Brussel 10 t t aérob tir d P
et al. 2008) - 10 min exercices récupération
semaines)
Programme "on your feet" :
- ler séjour : 13 jours avec pause 1 jour
o 2 x 50 min physiothérapie par jour
A specialized (étirements, massage, exercice de
rehgbilitation coordination musculaire, de force,
aoproach d’équilibre et d’endurance basés sur la
_ app thérapie neuro-développementale) . . S .
improves mo >3 x (3x3) min WBV par jour 12 mois MO : avant I’intervention
bility in n =53 ° 3 x 40 min d’entraingmejnt sur tapis Tous les (6 moisde | M6 : juste aprés la fin de
children - - PIS | \ariable - traitement + | ’intervention -
- roulant avec prise en charge du poids jours . . . R .
with . ; 6 moisde | M12:6 mois apres la fin
osteogenesis corporel (20-30 min) et de travail en suivi) de I’intervention
m grfecta résistance (20-30 min) par semaine
(Hoper-Kuhn 2 x 30 min de piscine par semaine
et;/I 2014) - Pendant 3 mois a la maison : 2 x (3x3
' min) par jour de WBV
- 2éme séjour : 6 jours (IDEM séjour 1)
- 3 mois a la maison : 2 x (3x3 min) par
jour de WBV
- 3 x 3 min avec pauses de 3 minutes
entre chaque série (durée totale de
I'entrainement actif tous les jours 18
minutes)
The Effect of - Enfants debout, les genoux pliés (10 a
Whole Body 45 degrés, position semi-assise ou
Vibration accroupie)
Training on - Programme d'intensité croissante de
Bone and I'exercice de vibration : amplitude 1 2 % par
Muscle n=24 pendant les 2 premiéres semaines, puis 'oSr 5 mois TO : avant I’intervention
Function in - augmentée jusqu'a l'amplitude 2 et| 18 min (3i(3x3 T1: 5 mois apres la fin | Soins réguliers
Children encore augmentée jusqu'a I'amplitude 3, min) de I’intervention
With en utilisant toujours des fréquences
Osteogenesis comprises entre 20 et 25 Hz
Imperfecta - Exercices sur la plate-forme : déplacer
(Hogler et al. leur poids d'un c6té a l'autre, augmenter
2017) / diminuer l'angle du genou et de la
hanche, changement de poids avec
rotation du tronc et flexion, extension
alternées des genoux, squats, semi-
squats actifs
. - Traitement par onde électromagnétique
Egeg;wseirclzfs (100 gauss) pulsé avec une fréquence 50
Theray and Hz (1 fois par semaine)
RehabFi)I);tatio - 100 exercices isométriques du
o quadriceps par séance . > -
n on Spesific . TO : avant I’intervention
- Manceuvre de recentrage de la téte Ty .
and Rare fémorale (si dysplasie) T1:a3mois
Form of . n=1 - Electrostimulation des quadriceps - - lan T2 a 6 mois -
Osteogenesis (NMES) T3 :4a9 mois
Imperfecta : - P T4: a 12 mois (fin de
- Taping sur le tronc pour équilibrer le . .
A Case rachis I’intervention)
Report for . iratoires d
Type VI - Auto-exercices respiratoires de
(Kararti et al détorsion : pour la scoliose effectués et
2018) ' répétés fréguemment dans les activités

de la vie quotidienne

Fc : fréquence cardiaque ; - : non renseigné ; WBV : whole body vibration
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2.2.3. Critéres de jugement

Les criteres de jugement des études sélectionnées sont divers mais reprennent globalement
le complexe bio-psycho-social de I’individu.

Trois des quatre études retenues ont pris en compte la force musculaire. Trois études ont au
moins évalué la distance de marche.

Au total, deux études (Van Brussel et al. (2008) & Kararti et al. (2018)) reprennent comme
critére de jugement la qualité de vie, deux autres (Hoyer-Kuhn et al. (2014) & Hogler et al.
(2017)) la mobilité.

En revanche seule 1’étude de Van Brussel et al. (2008) a étudié I’impact de 1’ AP sur la fatigue
ressentie par la personne. De méme, seule I’étude de Hoyer-Kuhn et al. (2014) a comparé¢ la

fonction motrice.

L’annexe XII détaille ces criteres ainsi que les différentes échelles utilisées pour les évaluer.

2.3. Risque de biais des études sélectionnées

Les risques de biais des deux essais cliniques (Van Brussel et al. (2008) & Hogler et al.
(2017)) ont été évalués grace a I’échelle PEDro. L’échelle PEDro permet d’évaluer les biais
de sélection, de détection, d’attrition, ainsi que la quantit¢ d’informations statistiques
suffisantes pour interpréter les résultats. Suite a cette évaluation, 1’é¢tude de Van Brussel et
al. (2008) a obtenu un score de 8/10 tandis que celle de Hogler et al. (2017) 7/10 (cf. annexe
XII).

En ce qui concerne, I’analyse rétrospective de Hoyer-Kuhn et al. (2014) nous avons obtenu
un score de 21/32 jugeant la qualité globale de 1’étude satisfaisante (cf. annexe XV) d’apres
I’échelle construite par 'UETMIS.

Pour I’étude de cas de Kararti et al. (2018), 1’échelle JBI Critical Appraisal Checklist for
Case Reports a €té utilisée et a montré un score de 10/16 avec 3 items validés entierement

sur 8 possibles. (cf. annexe XIV).
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2.4. Résultats des études

2.4.1. Force musculaire
L’¢tude de Van Brussel et al. (2008), Hogler et al. (2017) et celle de Kararti et al. (2018) ont

évalué la force musculaire, respectivement grace a un dynamometre portatif (sur les
abducteurs de 1'épaule, la force de préhension, la flexion de hanche et la dorsi-flexion de
cheville), a un mécanographe (plaque de force de réaction au sol) qui calcule la force
maximale et a un dynamometre (évaluant la force de préhension).

L’¢tude menée par Van Brussel et al. (2008) montre une augmentation significative de la
force dans le groupe intervention par rapport au groupe de contrdle de 12% entre le début
de I’intervention et la fin. La force dans le groupe intervention a augmenté de 61 Newton
(IC a 95%, 96,7-26,2) aprés ajustement pour les différences de base. Dans la méme étude,
ils ont constaté une diminution significative de la force de 71,1 N ([95% CI, 7.2-134.9]) dans
le groupe intervention 9 mois apres la fin de I’intervention (différence entre T1-T3).
L’étude conduite par Hogler et al. (2017) montre une différence non significative de la force
maximale entre le groupe vibration et le groupe controle aprés une intervention de 5 mois.
L’¢étude congue par Kararti et al. (2018) remarque une augmentation constante de la force
pendant toute la durée de I’intervention (1 an) pour arriver en fin d’intervention a une
augmentation de la force de préhension de 1 kg (HHD droit passe de 1,1 kg a 2,2kg et HHD
gauche passe de 1 kg a 2 kg).

2.4.2. Capacité et distance de marche

La distance de marche a ét¢ évaluée dans 1I’étude de Hoyer-Kuhn et al. (2014) sur 1 minute
en terrain plat. L’évaluation montre une augmentation significative entre le début et la fin du
programme (M0-M12) avec une moyenne passant de 47,04 m a 63,36 m. En revanche si on
détaille le gain entre MO et M12 (fin du programme d’exercices) on note une augmentation
significative (p = 0,0017) entre MO et M6 avec une moyenne passant de 47,04 m a 67,29 m
mais une légere diminution non significative (p = 0,6014) entre M6 et M12 (correspondant
au 6 mois de suivi post-intervention) de 3,93 m.

Dans I’essai pilote de Hogler et al. (2017), la distance de marche a été évaluée par le
6MWD®. Ils ont trouvé une différence non significative entre le groupe intervention

(vibration) et le groupe controle apres une intervention de 5 mois.

8 6 Minute Walking Distance
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L’étude de cas retranscrite par Kararti et al. (2018) a évalué la capacité de marche grace a
I’échelle FAC®, on constate que le score reste 4 0 du début a la fin de ’intervention. Cela

s’explique par le fait que I’individu est non marchant.

2.4.3. Fonction motrice

Les études de Hoyer-Kuhn et al. (2014) et de Kararti et al. (2018) ont évalué la capacité
motrice a ’aide de deux échelles différentes : le GMFM 66 et la FIM!! respectivement.
(cf. annexe XVI et XVII)

D’aprés I’évaluation de 30 des 54 participants dans 1I’é¢tude de Hoyer-Kuhn et al. (2014), il
y a une augmentation significative (p < 0,0001) du score GMFM 66 entre le début (MO) et
la fin de I’intervention (M6) avec une moyenne passant de 55,47 points a 59,09 points.
Ensuite, ils notent une diminution de 0,42 points non significative (p = 0,6014) entre la fin
de I’intervention et la fin du suivi (M12). En revanche, ils notent tout de méme une
augmentation significative (p = 0,0010) entre MO et M12 avec une moyenne passant de
55,47 points a 58,67 points.

Concernant I’étude de Kararti et al. (2018), nous nous sommes concentrés uniquement sur
la partie « moteur » du FIM. Cette étude rapporte une forte augmentation de 12 points apres
3 mois d’intervention passant de 21 points a 33 points puis une augmentation relative du

3°me mois au 12" pour arriver in fine a un total de 35 points.

2.4.4. Mobilité
L’étude menée par Hoyer-Kuhn et al. (2014) montre une augmentation significative
(p=0,0010) entre MO et M6 du score BAMF? (passant d’une moyenne de 6,84 points a 7,52
points) chez 25 participants. En revanche aucune différence significative (p = 0,08) entre le
debut de I’intervention et la fin du suivi (M12).
Dans I’essai de Hogler et al. (2017), le programme d’entrainement par vibration a montré
une différence non significative de la mobilité suite a 1’évaluation du score CHAQ® (cf.

annexe XVIII).

9 Functional Ambulation Classification

10 Gross Motor Function Measure 66

11 Functional Independence Measure

12 Brief Assessment of Motor Function

13 Childhood Health Assessment Questionnaire
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2.4.5. Fatigue

La fatigue subjective a été évaluée par le questionnaire CIS-20 (¢f. annexe XIX) dans I’essai
de Van Brussel et al. (2008). D’aprées les résultats, suite au programme, la fatigue a diminué
de maniére significative de 4,2 points chez le groupe d’intervention, par contre aucune
différence significative n’a été constatée entre T1 et T2. Ils ont méme remarqué une 1égere

augmentation significative entre T1 et T3.

2.4.6. Qualité de vie
D’aprés Van Brussel et al. (2008), la qualité de vie évaluée par ’échelle CHQ™® (cf. annexe

XX) a augmenté¢ de fagon non significative de 7,7 % et 6,2 % (selon si on considére le « CHQ
physical » ou « CHQ psychosocial ») entre le début et la fin du programme d’AP. En
revanche aucune différence significative n’a été montrée entre T1-T2 et entre T1-T3.

On retrouve une augmentation de la qualité de vie de 5 points évaluée par le SF-36%° (cf.

annexe XXI) dans 1’étude de Kararti et al. (2018).

3. Discussion

3.1. Synthése des niveaux de preuve
D’apres 1’état des lieux des niveaux de preuve de la HAS (2013), les études de Van Brussel
et al. (2008) et de Hogler et al. (2017) sont a fort niveau de preuve alors que celle de Hoyer-
Kuhn et al. (2014) & de Kararti (2018) sont a un niveau de preuve intermédiaire et faible
respectivement.
Pour les grades des recommandations trois études sont de présomption scientifique de niveau
2 et une de faible niveau de preuve scientifique de niveau 4.

Les détails de ces syntheses sont présentés en annexe XXII.

14 Checklist Individual Strength 20
15 Child Health Questionnaire
16 Short Form (36) Health Survey
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3.2. Synthese des résultats
Apres le programme d'exercice graduel de 12 semaines (T1) dans I’étude de Van Brussel et
al. (2008), la force musculaire a été significativement améliorée (12%) par rapport aux
valeurs de controle. La qualité de vie a ét¢ améliorée mais de facon non significative. La
fatigue subjective a diminué¢ de fagon statistiquement significative. Le suivi a T2 de la
fatigue subjective et de la qualité de vie n’a pas montré de différence significative. A T3,
nous avons constaté une nouvelle diminution des améliorations obtenues. On peut donc en
conclure qu’un programme d'entrainement supervisé peut améliorer la force musculaire et

réduire les niveaux de fatigue subjective chez les enfants atteints d'OI de type I et IV.

L’¢étude de Kararti et al. (2018) est intéressante car elle concerne un Ol modéré de type VI
(rare). Les scores moteurs de la FIM, du questionnaire SF-36 et des résultats au
dynamometre a main ont augmenté bien que les changements de ces mesures de résultats ne
soient pas ¢élevés. En revanche selon les résultats de cette étude, aucune augmentation du

FIM cognitif et du FAC du patient n’a été constaté.

Suite au Programme "On Your Feet" (WBYV, physiothérapie concomitante, entrainement en
résistance et entrainement sur tapis roulant) étudi¢ par Hoyer-Kuhn et al. (2014), on constate
une augmentation significative de la fonction motrice et de la distance de marche entre MO

et M12 mais non significative pour la mobilité.

Hogler et al. (2017) ont constaté qu’apres le programme de WBY, le groupe intervention et
le groupe témoin n'ont pas différé en ce qui concerne 1’amélioration significative de la

mobilité, de la force musculaire et de la distance de marche.

Les interventions et les résultats des différentes études divergent sur les bénéfices que
pourraient apporter I’APA chez les patients atteints d’Ol. En revanche concernant 1’intérét
des WBYV controversées dans nos études, elles n’ont pas d’effets directs sur 1’OI d’apres
1‘étude de Hogler et al. (2017) mais pourraient, lorsqu’elles sont associées a un entrainement
avec des exercices plus « classiques », avoir des effets bénéfiques sur la fonction motrice, la
mobilité et la capacité de marche (Hoyer-Kuhn et al., 2014).

La pratique d’APA chez les Ol semble avoir un effet positif sur la force musculaire, la
fatigue, la fonction motrice et la distance de marche mais ne semble pas influencer de

maniere significative la qualité de vie et la mobilité (dépendant du type d’OI).
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3.3. Limites des articles et biais de la revue
Les articles inclus dans ce mémoire ont tous la méme limite, ils portent sur un nombre de
participants restreints, les résultats en sont donc peut étre moins significatifs. Dans la
majorité, les résultats sont peu significatifs. Deux études (Kararti et al. (2018) & Hoyer-
Kuhn et al. (2014)) ne comparent pas un groupe expérimental & un groupe contrdle ce qui
limite ’analyse de leurs résultats. Les deux autres (Van Brussel et al. (2008) & Hogler et al.
(2017)) basent leur comparaison sur les patients Ol en soins habituels sans les décrire. 11 est
donc difficile d’interpréter les effets réels de 1’intervention.
Une limite liée a la compliance au traitement des patients peut exister du fait qu’on ne peut
affirmer avec certitude que les patients ont bien suivi les protocoles d’exercices a domicile,
la preuve étant un journal rempli par leurs soins ou par leurs parents.
Une des limites pour ’analyse des résultats peut étre la non-séparation entre les différentes
classes d’age ainsi qu’entre les « marchants » et les « non marchants ».
Dans I’é¢tude de Hoyer-Kuhn et al. (2014) qui associe dans un méme programme les WBV
et de I’AP « classique », un groupe d’intervention uniquement WBYV et un autre uniquement
AP, auraient permis d’affiner les résultats et auraient pu déterminer quelle intervention est

la plus efficiente.

Bien que deux études (Van Brussel et al. (2008) & Hogler et al. (2017)) aient rapporté que
les enfants sont en mesure de participer a des programmes d'exercices en toute sécurité, les
participants a ces études avaient un OI léger et il existe actuellement des preuves limitées
quant a la capacité d'exercice des enfants et des adultes avec des types d'Ol plus séveres qui

ont une mobilité limitée (Dahan-Oliel et al., 2016).

L’un des biais de notre revue est que la moitié des articles traités ont été publiés avant 2014
donc ils ne sont pas considérés comme « récents ». La recherche n’a été effectuée qu’en
anglais et en francais, uniquement sur 3 bases de données. L’acces impossible ou la
limitation d’acces a certaines données des articles qui semblaient pertinents pour le sujet
entrainent €galement un biais (par exemple Radu & Sabina, 2015). De plus, les étapes de
sélection et d’¢éligibilité n’ont pas été effectuées en double lecture, ce qui peut entrainer des
biais d’interprétation. L’existence de différentes échelles évaluant les mémes criteres de
jugement, les différences de protocoles avec I’évaluation de criteres différents ainsi que I’age
et le type d’OlI des participants n’étant pas les mémes entrainent un biais dans la comparaison

des études entre elles.
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Notre revue comporte des biais attribués aux biais de publication et d’effet tiroir car les
chercheurs ont plus tendance a publier des études avec des résultats positifs que négatifs
(exemple d’une étude prometteuse sur les effets d'un programme de réadaptation physique

utilisant la Nintendo Wii® chez les OI terminé en 2015 mais non publi¢).

3.4. Nouvelles notions
D’aprés Van Brussel et al. (2008), la perception que les patients OI ont de leurs compétences
suite au programme d’AP n’a pas changé (compétence scolaire, I’acceptation sociale, la
compétence sportive, ’apparence physique, le comportement et 1’estime de soi globale) de
maniere significative et ce ressenti ne semble 1i¢ ni a la gravité de la maladie ni a la
déficience qui en découle.
Cependant, selon la CIFY et en fonction de la gravité de la maladie, ces patients peuvent étre
soumis a des limitations et a des restrictions de participation dans les activités de la vie
quotidienne, sportives ou de loisirs. Leur pathologie et ses conséquences les limitent dans
leurs activités et leurs interactions sociales (Mueller et al., 2018).
La mise en pratique de I’ APA pour les OI se heurte a certains obstacles qui peuvent remettre
en question leur développement social et psychosocial (Stephen et al., 2016), notamment, la
peur de la douleur et des blessures (Knowles, 2017). D’apreés Jones et al. (2017), les
professionnels de santé devraient faire attention a la maniére dont les recommandations d'AP
sont présentées aux familles. Ils doivent s’assurer que les enfants Ol comprennent comment
optimiser leur AP tout en maintenant leur sécurité. En effet le frein principal ressenti par les
enfants (70%) c’est la parole du professionnel qui peut étre anxiogeéne par rapport a I'AP et
ses risques.
Les activités sportives sont importantes car outre des objectifs physiologiques et physiques
« classiques », elles vont permettre une meilleure autonomie dans tous les domaines
fonctionnels (social, éducatif, personnels, locomotion et loisirs) ainsi qu’un sentiment
d’accomplissement personnel (Te Velde et al., 2018).
L’inclusion sociale va aider elle aussi a optimiser le bien-étre psychologique du patient OI

en améliorant sa confiance en lui et sa capacité d’interagir avec autrui.

17 Classification Internationale du Fonctionnement
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Lors de cours d’éducation physique a I’école, les enfants peuvent souffrir de stigmatisation,
d’ignorance et d’insécurit¢ de la part des enseignants et de leurs camarades. Les
responsabilités et la peur de ne pas savoir quand ils vont se fracturer est aggravée par la
stigmatisation sociale de la maladie (Martos-Garcia & Valencia-Peris, 2016).

Dans ce cadre-1a, le MK, 1’équipe pluridisciplinaire, la famille et le patient OI vont donc
devoir faire face aux barriéres qu’engendre cette maladie par rapport a I'AP : la peur de la
fracture, la douleur (ligamentaire, musculaire, tendineuse et osseuse), la surprotection
parentale, la fatigabilité, la disponibilité des structures adaptées et de personnel qualifi¢, le
regard des autres et I’acceptation dans la société par autrui ... (Jones et al., 2017)

La participation a des activités récréatives parascolaires pourrait donc étre bénéfique et on

peut se demander si I’inclusion dans un programme d’handisport serait réalisable ?
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Conclusion :

Les WBYV ne semblent pas efficaces seules, a analyser sur des patients non marchants avec
une faible possibilit¢é de mouvements. En revanche le programme « One Your Feet »
(comprenant des WBYV) doit étre considéré comme une approche thérapeutique
supplémentaire pour les enfants atteints d'OI sévere. Cette forme d'entrainement peut étre un
moyen important d'améliorer la condition physique des enfants atteints d'OI car la
participation a des activités sportives réguliéres n'est pas une option pour la plupart des
enfants en raison de leur capacité d'exercice réduite et de leur risque accru de fracture.
L'entrainement individuel supervisé peut étre conseillé comme un complément sir et
efficace aux méthodes de traitement actuelles a court terme. L'efficacité a long terme de cette
intervention nécessite une évaluation plus approfondie car les effets bénéfiques sur la force
musculaire, la mobilité, la fatigue et la fonction motrice ne sont pas maintenus au cours du

temps. Les exercices devraient &tre maintenus a domicile, tout au long de leur vie.

Outre les traitements médicaux, chirurgicaux et rééducatifs, cette revue nous permet de
penser qu’il parait pertinent d’étendre la pratique de programmes d’APA et de suivis pour

tout type d’Ol.
Afin d’objectiver les effets sur la qualité de vie et la confiance en soi que les différents types

interventions d’APA pourraient avoir sur les différents types d’Ol, il serait nécessaire

d’effectuer des études complémentaires sur un panel plus important de patients.
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Annexe 11 : Recommandations de I’OMS d’activité physique pour la santé

NIVEAUX RECOMMANDES
D'ACTIVITE PHYSIQUE POUR LA SANTE

Pour les enfants et jeunes gens de cette classe d'dge, l'activité physique englobe notamment le jeu, les sports, les
déplacements, les activités récréatives, l'éducation physique ou l'exercice planifié, dans le contexte familial, scolaire
ou communautaire. Pour améliorer L'endurance cardio-respiratoire, la forme musculaire et ['état osseux et réduire le
risque de maladies non transmissibles, il est recommandé ce qui suit :
1. Lesenfants et jeunes gens de 5 4 17 ans devraient accumuler au moins 60 minutes par jour d*activité physique
dintensité modérée & soutenue.
2. Lapratique d'une activité physique pendant plus de 60 minutes par jour apportera un bénéfice supplémentaire
pour La santé.
. Lactivité physigue quatidienne devrait &tre essentiellament une activité d'endurance. Des activités d'intensité
soutenue, notamment celles qui renforcent le systéme musculaire et 'état osseux, devraient étre incorporées,

au moins trois fois par semaine.
18-64 ans

Pour les adultes de cette classe d'3ge, l'activité physique englobe notamment les activités récréatives ou les Loisirs,
les déplacements (par exemple la marche ou le vélo), les activités professionnelles (par exemple le travail), les tiches
ménagéres, le jeu, les sports ou l'exercice planifié, dans le contexte quotidien, familial ou communautaire. Pour
améliorer l'endurance cardio-respiratoire, la forme musculaire et I'tat osseux et réduire Le risque de maladies non
transmissibles et de dépression, il est recommandé ce qui suit:

1. Les adultes dgés de 18 & 64 ans devraient pratiquer au moins, au cours de La semaine, 150 minutes d*activité
d'endurance d'intensité modérée ou au moins 75 minutes d*activité d'endurance d'intensité soutenue, ou une
combinatson équivalente dactivité dintensité modérée et soutenue.

. Lactivité d’endurance devrait &tre pratiquée par périodes d'au moins 10 minutes.

. Pour pouvoir en retirer des bénéfices supplémentaires sur le plan de la santé, les adultes de cette classe
d'dge devraient augmenter la durée de leur activité d’endurance d'intensité modérée de fagon & atteindre
300 minutes par semaine ow pratiquer 150 minutes par semaine d'activité dintensité soutenue, ou une
combinatson équivalente d'activité d'intensité modérée et soutenue.

. Des exercices de renforcement musculaire faisant intervenir les principaus groupes musculaires devraient &tre
pratiqués au moins deux jours par semaine.

65 ans ou plus

Pour les adultes de cette classe d'Sge, l'activité physique englobe notamment les activités récréatives ou les loisirs,
les déplacements (par exemple la marche ou le vélo), les activités professionnelles (si la personne travaille encore),
les tiches ménagéres, les activités ludiques, les sports ou l'exercice planifié, dans le contexte quotidien, familial ou
communautaire.

Pour améliorer l'endurance cardio respiratoire, La forme musculaire et I'état osseux et fonctionnel et réduire le risque
de maladies non transmissibles, de dépression et de détérioration de la fonction cognitive, il est recommandé ce qui
suit :

. Les personnes Sgées de 65 ans ou plus devraient pratiquer au moins, au cours de la semaine, 150 minutes
d'activité d'endurance dintensité modérée ou au moins 75 minutes d'activité d'endurance d'intensité
soutenue, ou une combinaison &quivalente d'activité dintensité modérée et soutenue.

. Lactivité d'endurance devrait &tre pratiquée par périodes d'au moins 10 minutes.

. Pour pouvoir en retirer des bénéfices supplémentaires sur le plan de la santé, les adultes de cette classe d'3ge
devraient augmenter la durée de leur activité d'endurance d'intensité modérée de fagon & atteindre 300
minutes par semaine, pu pratiquer 150 minutes par semaine d'activité d'endurance d'intensité soutenve, ou
une combinaison équivalente d'activité dintensité modérée et soutenue.

. Les adultes de cette classe d*3ge dont la mobilité est réduite devratent pratiquer une activité physique visant
4 améliorer I"&quilibre et & prévenir les chutes au moins trois jours par semaine.

. Des exercices de renforcement musculaire faisant intervenir les principaus groupes musculaires devraient &tre
pratiqués au moins deux jours par semaine.

. Lorsque des personnes dgées ne peuvent pas pratiquer la quantité recommandée dactivité physique en raison
de leur état de santé, elles devraient &tre aussi actives physiquement que leurs capacités et leur &tat le leur
permettent.

Dans ['ensemble, pour toutes les classes d*dge, les bénéfices liés 3 I'application des recommandations présentées ci-
dessus et a l'activité physique 'emportent sur les risques. Au niveau recommandé de 150 minutes d activité physique
d'intensitd modérée par semaine, les traumatismes musculo-squelettiques semblent rares. Dans le cadre d'une
approche fondée sur la population, pour réduire le risque de traumatismes musculo-squelettiques, il conviendrait
d'encourager les personnes & commencer lentément, en augmentant progressivement jusqu'a atteindre un niveau
supérieur d'activité physique.
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Annexe 111 : Critéres d’éligibilités PICOS

Critéres d’inclusion

Criteéres d’exclusion

Type d’étude

Etudes publiées depuis 2006

Essais cliniques

Essais pilotes contr6lés et randomisés
Analyses rétrospectives

Etudes de cohortes

Rapport de cas

Etudes publiées avant 2006

Etudes comprenant des modéles animaux
Revues

Theses

Participants

Patients inclus :

- Enfants et adolescents avec un age compris
entre 3 et 21 ans

- Atteints d’OI

Patients exclus :

- Age inférieur a 3 ans et supérieur a 21 ans
- Atteints de toutes autres maladies hors Ol
- Fractures datant de moins de 3 mois

- Autres problémes de santé récents

Interventions

Etude comprenant tout type AP :

- Vibration corps entier sur plateforme

- Activité aquatique

- Programme d’entrainements

- Activité avec réalité virtuelle

- Programme élaboré et suivi en kinésithérapie

Etat des lieux du niveau d’activité physique
chez Ol

Activité ne permettant pas d’augmenter la
dépense énergétique

Comparateurs

Comparaison & eux méme au cours du temps
(aprés « programme » d’AP)

Comparaison a un groupe contrdle n’ayant pas
effectué d’AP et n’ayant pas changé leurs
habitudes

Outcomes
(criteres de
jugement)

Intérét et bénéfices de AP :

- Diminution de la fatigue

- Gain de force musculaire

- Amélioration de la mobilité

- Amélioration de la distance de marche (pour
les marchant)

- Amélioration sur la fonction/capacité motrice
- Amélioration de la qualité de vie

Langues

Anglais
Francais

Autres langues
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Annexe IV : Stratégie de recherche

- Pubmed :

Mots-clés

Nombre de résultats

(28/04/2020)

Actualisation
(24/01/2021)

. « Osteogenesis Imperfecta »

5710

5876

. "Osteogenesis Imperfecta"[MeSH]

4621

4695

. "Osteogenesis Imperfecta”"[Tw]

5700

5 862

. "Lobstein disease"

13

14

OB IWIN -

. "Osteogenesis Imperfecta”[Tw] OR "Osteogenesis
Imperfecta"[MeSH] OR "Lobstein disease"[Tw]

5701

5863

6. (Exercise[MeSH] OR exercise[Tw] OR "Sports
Medicine”[Tw] OR Sports[Tw] OR "physical exercises"[Tw]
OR "physical activities"[Tw] OR "sport activity"[Tw] OR
"Adapted  Physical  Activity"[Tw] OR  "physical
rehabilitation"[Tw])

464 599

488 862

7. ("Osteogenesis Imperfecta"[Tw] OR "Osteogenesis
Imperfecta”[MeSH] OR "Lobstein disease"[Tw])
AND
(Exercise[MeSH] OR exercise[Tw] OR "Sports
Medicine"[Tw] OR Sports[Tw] OR "physical
exercises"[Tw] OR "physical activities"[Tw] OR "sport
activity"[Tw] OR "Adapted Physical Activity"[Tw] OR
"physical rehabilitation”[Tw])

84

86

8. ("functional parameters”[Tw] OR mobility[Tw] OR
"subjective  fatigue"[Tw] OR  weariness[Tw] OR
tiredness[Tw] OR "Muscle Strength”[Tw] OR ™Exercise
capacity"[Tw] OR  "functional ability"[Tw] OR
ambulation[Tw] OR locomotion[Tw] OR walking[Tw] OR
"physical performance”[Tw] OR "motor activity"[Tw] OR
power[Tw] OR "motor function"[Tw])

767 574

807 965

9. ("Osteogenesis Imperfecta"[Tw] OR "Osteogenesis
Imperfecta”[MeSH] OR "Lobstein disease"[Tw])
AND
(Exercise[MeSH] OR exercise[Tw] OR "Sports
Medicine"[Tw] OR Sports[Tw] OR "physical
exercises"[Tw] OR "physical activities"[Tw] OR "sport
activity"[Tw] OR "Adapted Physical Activity"[Tw] OR
"physical rehabilitation"[Tw])

AND
("functional parameters"[Tw] OR mobility[Tw] OR
"subjective fatigue"[Tw] OR weariness[Tw] OR
tiredness[Tw] OR "Muscle Strength"[Tw] OR "Exercise
capacity"[Tw] OR "functional ability"[Tw] OR
ambulation[Tw] OR locomotion[Tw] OR walking[Tw] OR
"physical performance"[Tw] OR "motor activity"[Tw] OR
power[Tw] OR "motor function"[Tw])

54

54
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- Cochrane :

Mots - clefs

Nombre de résultats

Actualisation (24/01/2021)

1. "Osteogenesis Imperfecta

128 (11 revues + 3 protocoles + 114

essais)

132 (11 revues + 3 protocoles +
118 essais)

2. "Osteogenesis Imperfecta
AND

"physical activities" OR "sport

(Sport* OR "physical exercises" OR

activity” OR "Adapted Physical

9 (3 revues + 2 protocoles + 4 essais)

10 (3 revues + 2 protocoles + 5
essais)

Activity")
- Pedro :
Mots-clefs Nombre de résultats Actualisation
(24/01/2021)
1. Osteogenesis Imperfecta 2 2
2. Osteogenesis Imperfecta AND physical training 1 1
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Annexe V : Fiche de lecture personnalisée

Informations générales

Auteur principal

Date de publication

Titre de ’article

Date de déroulement de 1’étude

Référence de ’article

L. yr Critéres d’éligibilité | Validation
Caractéristique de I’étude trOUVES (VINV)
Study design Type d’article
Nombre de participants
Sexe
Age
Etude globale Tgpe 70
Traitement
Participants Nationalité/Ethnie
Groupe Nombre
intervention | Age
Groupe Nombre

controle Age

Durée de la séance

. Fréquence
Interventions q

Durée du programme
Type AP

Oui/Non

Comparaison A quoi ?

Force musculaire

Fatigue

Outcomes Qualité de vie

(criteres de jugement) Distance et capacité de marche

Fonction motrice

Mobilité
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Annexe VI : Exemple pour un article du tableau Excel d’extraction des données

- Exemple extrait pour un article pour les « informations genérales » :

&

Date de recherche

27/03/2020

E [ [u]

Informations générales

Titre D_ale_ Auteurs
publication
Physical training in
children s008 MARCOWAN
with osteogenesis BRUSSEL

imperfecta.

- Exemple extrait pour un article pour la « lecture approfondie » :

= Study disign et population :

Study disign

Type

Eszaie controlé
randomisé,
siratifiés en
Fonction de

I'iige, du sexe et

de l'utilis.ation
des
biphosphonates
en utilizant une
procédure de
randomization
par blocs

J 3

Hombre
participants

Sexe

12
34 Qarcons +
22 fillez

L " i [a] P =] 3] 3 T u
Population
Erude glabal frra i roupe T
Maladi HNationalité ! a T Critére Critére Hombre & Hombre a
aladies ethnie ge dlinclusion | d'exclusion _ I°UPe 9= groupe e
intervention controle
bizphosphonates
[Olpadranatz](3 s Pas de fracture
doze de 10 mgimz - . .
27 0l type | + Bans-18  parjour] quand la depuis 3 mr:us N 16 (car pe[te dun
Fays-bas S Marcheur 4 la avant e début de 123 17 132
T Oltype I ans densité minéral

asseuseavecle | THSOR SEON Iétude)
spore DERA 2 ELECK modifie

score est<-15

* Intervention et comparaison :

W
1
2
Ed
Durée de la

séance
4

45 min

L

Fréquence

2 % par semaine
en cabingt « 1%
par semaine 4 la
maison (4 partir
de |2 moitier du
programme : &
Semaines)

kS

Intervention

Durée du
programme

12 semaines [30
shances]

kd z b
Lecture approfondie

Comparaison

Type &P OIN| A quoi 7

10 min &chauffement + 10 min
entrainement agrobie (B0 3 205
de leur Fc] + 15 min free play and o Soins
muscle training [ans poids lourd, habituels
mat kg)s 10 min entrainement
aérabie + 10 min exercices récup
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- .
Outcomes :

AE AC AD AE AF AL AH

Outcomes

Capcité Force Fatigue . . Qualité de | TEeEPIENde | p e ingral
. . _ P Capacité de travail max N soif
aérobieldesersice | musculaire | subjective vie ) asseuss

psucholagie
Oynancmétre
CHG : caleul CESK

portatif
[sbducteurs de
Iépaule, force de

Auta-Eyaluation
par questionnaire

Test d'effort cardio-
Checklist

pulmanaire [ergométre
cycle & freinage "
P a flesian d hanche
&lectronique] : pratacole
et dorsi-Aexion
Godiey = =3 Wmat « "

de I3 chevills) :

protocale

Backman

20(C15-20)

Rl

préhension,
Individual Strength-

Al

Distance de
marche

Al

Fonction
motrice

AK

Mobilité

- Exemple extrait pour un article pour les « autres informations » :

A

Selection : OfN

AP

Autres informations

Raisons de non selection

AL

Endurance

am

Dépence
énergétique

an

Fonetion musculaire
dynamique +
Equilibre
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Annexe VII : Echelle de biais PEDro

Echelle PEDro - Frangais

1. les criteres d"chigibilité ont eté précises non d ow O oL
2. les sujets ont été répartis aléatoirement dans les groupes (pour un essai

croise, |'ordre des trattements regus par les sujets a éié atinbuc

aléatoirement ) non d ow 3 ol

3. la répartition a respecte unc assignation secréte non O o OO oLL:

4. les groupes étaient similaires au début de |'étude au regard des indicateurs

pronostiques les plus importants non O o O ol
5. tous les sujets étatent "en aveugle” non A ow O oL
6i. tous les thérapeutes ayant administré le traitement étaient “en aveugle" non O owm O oLL:

7. tous les examinateurs étaient “en avengle™ pour au moins un des crtéres
de jugement cssenticls non d ow O oL

8. les mesures, pour au moins un des critéres de jugement essenticls, ont
¢t obtenues pour plus de 85% des sujets mitialement répartis dans les
groupes non A ow O oL

9. tous les sujets pour lesquels les résultats étaient disponibles ont regu le
traitement ou ont suivi | intervention contréle conformément a leur
répartition ou, quand cela n'a pas ét¢ le cas, les données d’an moins un des

critéres de jugement essenticls ont 22 analysées “en intention de tratter” non A ow O oL

10, les résultats des comparaisons statistiques intergroupes sont indigues

pour au moins un des critéres de jugement essenticls non O o OO oLL:

11. pour au moins un des critéres de jugement essentiels, |"étude imdigue & la
fois |"estimation des effets et |"estimation de leur variabilité non O ouwi O ol

LYéchelle PEDro est basde sur la liste Delphi développée par Verhagen et ses collégues au département dépidémiclogie de
I"Université de Maastricht (Ferfagen AP er al (1998} The Delphi izt o eriterda list for guality assessment of randowized
clinical rials for conducting systematic reviews developed by Delphi consensus, Jowrnal of Clinical Epidemiology,
FICI 2023541, Cente liste est basée sur un “consensus dexperts” ef non, pour ka majeure partie, sur des donndes empirigues.
Deux items supplémentaires 3 la liste Delphi (eritéres 8 et 10 de I"échelle PEDro) ont &té inclus dans "échelle PEDro. Si plus
de donmées empiriques apparaissent, il deviendra évenuellement possible de pomndérer cerains critéres de maniére & ce que le
seofe de PEDwo refléte Mimportance de chacun des items.

Lobjectif de ["échelle FEDro est daider |"utilizateur de la base de donnédes PEDwo & rapidemsent identifier quels sont les essais
cliniques réellement ou potentiellement randomisés indexés dams PEDro (clest-d-dire les essais contrdlés randomisés et les
easais cliniques contrdlés, sans précision) qui sont susceptibles d avoir une bonne validité interne (critéres 2 & 9), ef peuvent
avoir suffisamment d'informations statistiques pour rendre leurs résultads imterprétables (critéres 10 & 11). Un critdre
supplémentaire (critére 1) qui est relatif & la validité “externe™ (¢ est “la généralisabilité™ de 1"essai ou son “applicabilité™) a éoé
retenu dans IMéchelle PEDro pour prendre en compte towte la liste Delphi, mais ce critéee n'est pas comptabilisé pour caleuler le
score PEDwo cité sur le site Internet de PEDro.

Léchelle PEDro ne doit pas érre wtilisée pour mesurer la “validité™ des conclusions d'une émude. En particulier, nous mettons
en garde les wiilisateurs de 1"échelle PEDro sur le fait gue les éudes qui montrent des effets significatifs du traitereent et qui ont
un score élewid sur ["échelle PEDwo, ne signifie pas nécessairement que le traitement est cliniguement utibe. 11 faut considérer
aussi si la taille de Meffet du traitement est suffisamment grande pour que cela vaille la peine cliniguernent d*appliquer le
traitement. De méome, il fawt évaluer si le rapport entre les effets positifs du traitement et ses effets négatifs est favorable. Enfin,
la dimension codifefficacité du raitement est 3 prendre compie pour effectuer un choi. L'échelle ne devrait pas ére utilisée
pour comparer la “qualité” des essais réalisés dans différents domaines de la physiothérapie, essentiellement parce gu'il n'est
pas possible de satisfaire & tous les items de cette éehelle dans certaing domaines de la pratique kinésithérapigue.

Dernibre modification le 21 juin 1999, Traduction frangaize le 1 juilles 2000
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Précisions pour I’utilisation de I’échelle PEDro:

Tous les criteres Les points sont attribués uniquement si le critére est clairement respecté. Si, lors de la lecture de I’étude,

Critére 1

Critére 2

Critére 3

Critére 4

Criteres 4, 7-11

Criteres 5-7

Critére 8

Critéere 9

Critere 10

Critére 11

on ne retrouve pas le critere explicitement rédigé, le point ne doit pas étre attribué a ce critére.

Ce critére est respecté si I'article décrit la source de recrutement des sujets et une liste de critéres utilisée pour
déterminer qui était éligible pour participer a I’étude.

Une étude est considérée avoir utilisé une répartition aléatoire si I’article mentionne que la répartition entre les
groupes a été faite au hasard. La méthode précise de répartition aléatoire n’a pas lieu d’étre détaillée. Des
procédures comme pile ou face ou le lancé de dés sont considérées comme des méthodes de répartition
aléatoire. Les procédures quasi-aléatoires, telles que la répartition selon le numéro de dossier hospitalier ou la
date de naissance, ou le fait de répartir alternativement les sujets dans les groupes, ne remplissent pas le critére.

Une assignation secréte signifie que la personne qui a déterminé si un sujet répondait aux critéres d’inclusion
de I’étude ne devait pas, lorsque cette décision a été prise, savoir dans quel groupe le sujet serait admis. Un
point est attribué pour ce critere, méme s’il n’est pas précisé que I’assignation est secrete, lorsque I’article
mentionne que la répartition a été réalisée par enveloppes opaques cachetées ou que la répartition a été réalisée
par table de tirage au sort en contactant une personne a distance.

Au minimum, lors d’études concernant des interventions thérapeutiques, I’article doit décrire au moins une
mesure de la gravité de I’affection traitée et au moins une mesure (différente) sur I’un des criteres de jugement
essentiels en début d’étude. L évaluateur de I’article doit s’assurer que les résultats des groupes n’ont pas de
raison de différer de maniére cliniquement significative du seul fait des différences observées au début de
I’étude sur les variables pronostiques. Ce critere est respecté, méme si les données au début de 1’étude ne sont
présentées que pour les sujets qui ont terminé 1’étude.

Les critéres de jugement essentiels sont ceux dont les résultats fournissent la principale mesure de 1’efficacité
(ou du manque d’efficacité) du traitement. Dans la plupart des études, plus d’une variable est utilisée pour
mesurer les résultats.

Etre “en aveugle” signifie que la personne en question (sujet, thérapeute ou évaluateur) ne savait pas dans quel
groupe le sujet avait été réparti. De plus, les sujets et les thérapeutes sont considérés étre “en aveugle”
uniquement s’il peut étre attendu qu’ils ne sont pas a méme de faire la distinction entre les traitements
appliqués aux différents groupes. Dans les essais dans lesquels les critéres de jugement essentiels sont
autoévalués par le sujet (ex. échelle visuelle analogique, recueil journalier de la douleur), I’évaluateur est
considéré étre “en aveugle” si le sujet I’est aussi.

Ce critére est respecté uniquement si I’article mentionne explicitement ¢ /a fois le nombre de sujets initialement
répartis dans les groupes ez le nombre de sujets aupres de qui les mesures ont été obtenues pour les critéres de
jugement essentiels. Pour les essais dans lesquels les résultats sont mesurés a plusieurs reprises dans le temps,
un critere de jugement essentiel doit avoir €té¢ mesuré pour plus de 85% des sujets a I’'une de ces reprises.

Une analyse en intention de traiter signifie que, lorsque les sujets n’ont pas recu le traitement (ou n’ont pas
suivi I’intervention contrdle) qui leur avait été attribué, et lorsque leurs résultats sont disponibles, I'analyse est
effectuée comme si les sujets avaient recu le traitement (ou avaient suivi I’intervention controle) comme
attribué. Ce critére est respecté, méme sans mention d’une analyse en intention de traiter si I’article mentionne
explicitement que tous les sujets ont regu le traitement ou ont suivi I’intervention contréle comme attribué.

Une comparaison statistique intergroupe implique une comparaison statistique d’un groupe par rapport a un
autre. Selon le plan expérimental de I’étude, cela peut impliquer la comparaison de deux traitements ou plus,
ou la comparaison d’un traitement avec une intervention controle. L’analyse peut étre une simple comparaison
des résultats mesurés apres administration des traitements, ou une comparaison du changement dans un groupe
au changement dans un autre (quand une analyse factorielle de variance a été utilisée pour analyser les
données, ceci est souvent indiqué sous la forme d’une interaction groupe x temps). La comparaison peut
prendre la forme d’un test sous hypotheses (qui produit une valeur "p", décrivant la probabilité que les groupes
different uniquement du fait du hasard) ou prendre la forme d’une estimation (par exemple: différence de
moyennes ou de médianes, différence entre proportions, nombre nécessaire de sujets a traiter, risque relatif ou
rapport de risque instantané dit "hazard ratio") et de son intervalle de confiance.

Une estimation de [’effet est une mesure de la taille de I’effet du traitement. L’effet du traitement peut étre
décrit soit par une différence entre les groupes, soit par le résultat au sein (de chacun) de tous les groupes. Les
estimations de la variabilité incluent les écarts-types, les erreurs standards, les intervalles de confiance, les
intervalles interquartiles (ou autres quantiles) et les étendues. Les estimations de 1’effet et/ou de la variabilité
peuvent étre fournies sous forme graphique (par exemple, les écarts-types peuvent étre représentés sous forme
de barres d’erreurs dans une figure) a la condition expresse que le graphique soit clairement légendé (par
exemple, qu’il soit explicite que ces barres d’erreurs représentent des écarts-type ou des erreurs-standard). S’il
s’agit de résultats classés par catégories, ce critere est considéré respecté si le nombre de sujets de chaque
catégorie est précisé pour chacun des groupes.
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Annexe V111 : Echelle de biais JBI Critical Appraisal Checklist for Case Reports
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results clearly desoribed?
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desoibed?
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described?
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Annexe I X : Echelle de biais des études observationnelles
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Annexe X : Raisons d’exclusion des articles sur résumé et sur la lecture du texte intégrale

Titre de ’article

Critére d’exclusion

Whole-body vibration exercise improves functional
parameters in patients with osteogenesis imperfecta: a
systematic review with a suitable approach (2017)

Revue publiée en 2017

Functioning and quality of life in adults with mild-to-
moderate osteogenesis imperfecta. (2012)

Ne montre pas l'intérét de I’AP, la population cible est
les adultes, il n’y a pas de comparaison et n’évoque pas
les effets a long terme

Preliminary results on the mobility after whole body
vibration in immobilized children and adolescents.
(2006)

Pas assez de patients inclus + pas de comparaison,
reprend la méme étude de O.Semler de 2007

Comprehensive  rehabilitation  of  the  child

with osteogenesis imperfecta. (1993)

Manque d'information : age exact des patients, pas de
programme défini, pas d'indicateur d'évaluation ...

Et impossible d’avoir des informations supplémentaires
car date de 1993

Consensus statement on physical rehabilitation in
children and adolescents with osteogenesis imperfecta
(2018)

Ce n'est pas une étude, cet article recense juste ce qui
existe et ce que devraient faire les physiothérapeutes

Rehabilitation of children and infants with osteogenesis
imperfecta. A program for ambulation. (1999)

N'est pas une étude chiffrée avec un nombre de patients
défini et des expériences

Osteogenesis imperfecta: rehabilitation approach with
infants and young children. (1984)

Article incomplet, impossible de le récupérer car date de
1984

Effects of a Physical Rehabilitation Program Using the
Nintendo Wii on Children with Osteogenesis Imperfecta
(Ol) (2015)

Nous n’avons pas eu de réponse de 1’auteur car I’article
n’a pas été publi¢ par manque de patients inclus

Vertebral fractures in children with Type | Osteogenesis
imperfecta (2016)

Au final ne traite pas de I'AP, quantifie et classe
uniquement leur échantillon de patients en 3 groupes
puis parle de I'évolution des fractures vertébrales dans le
temps selon 1'évolution de la DMO ...

The application of aquatic exercises for the purpose of
physical preparation for children diagnosed with
osteogenesis imperfecta (2015)

Recense un seul cas et les critéres d’¢éligibilités ne sont
pas mesurés réellement ni scientifiqguement

A pilot study to evaluate the effectiveness of a group
circuit therapy program for children with osteogenesis
imperfecta (2015)

Intéressant mais impossible de récupérer larticle en
entier avec tous les résultats clairs, le type d'OI ...

Barriers impacting on participation in physical activity
for children with osteogenesis imperfecta (2017)

Parle des barriéres pour AP et il n’y a pas de
communication sur les résultats

Physiotherapy and patients  with
imperfecta: an experience report (2015)

osteogenesis

N'est pas une étude prouvée ni chiffrée, ne montre pas
l'intérét de la physio, parle de cas rencontrés et de
I'intérét de I'eau pour la mobilité

Intensive therapy - a week of multi-disciplinary
intervention at Sheffield Children's Hospital: An
example of goal setting and positive outcomes (2017)

Ce n'est pas une étude prouvée ni chiffrée. Elle expose
des cas rencontrés, de l'intérét de I'eau pour la mobilité

Osteogenesis Imperfecta and its Consequences on the
Disabled Children’s Capacity for Effort and Movement
(2013)

Ce n’est pas une étude chiffrée
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Functional Outcome Measures in Children with
Osteogenesis Imperfecta*: A Review of the Literature
using the ICF and Perspectives for Treatment (2014)

Ce n’est pas une étude

The aquatic environment — ways of improving the
quality of life for children suffering of diagnosed
imperfect osteogenesis (Ol) (2014)

Etude intéressante se portant sur 2 Ol mais manque les
résultats

The Utrecht approach to exercise in chronic childhood
conditions: the decade in review. (2011)

C’est une revue qui reprend 1'é¢tude de 2008 (Physical
training in children with osteogenesis imperfecta) qui
dit exactement ce qu'un enfant devrait faire comme
quantité AP mais n’apporte pas d’autres données

Living with osteogenesis imperfecta (2015)

Thése reprenant 2 études qui ne rentrent pas dans nos
criteres PICO (sur la perception de I'activité physique, la
douleur, la mobilité articulaire, la fonction musculaire
dans les membres inférieurs, la qualité de vie et la
satisfaction de la vie chez les adultes atteints d'Ol légére
a modérée + explorer les expériences de la vie avec Ol
et comment cela affecte le fonctionnement dans la vie
quotidienne)

Evaluation of the Benefits of Adaptive Physical Activity
in Children and Adolescents With Osteogenesis
Imperfecta (-)

Etude en cours se terminant en novembre 2021

Activité physique et fonction musculaire chez des
enfants et des adolescents avec I'ostéogenése imparfaite
de type 1 (2014)

Mémoire canadien permettant d’expliquer la faiblesse
musculaire et la relation entre fonction musculaire et AP
mais ne peut pas étre inclus dans mon mémoire car un
mémoire n’est pas d’un assez haut niveau de preuve
scientifique/pas considéré comme « base scientifique
fiable/utilisable »

Rehabilitation approaches to children with osteogenesis
imperfecta: a ten-year experience (1993)

Trop vieux 1993, pas numérisé

Managing the patient with osteogenesis imperfecta: a
multidisciplinary approach (2017)

Ce n’est pas une étude, parle des bienfaits de I'AP mais
ce n’est pas une étude chiffrée

Results of a prospective pilot trial on mobility after
whole body vibration in children and adolescents with
osteogenesis imperfecta (2008)

En lien avec I'étude vibration Gliléo "The Effect of
Whole Body Vibration Training on Bone and Muscle
Function in Children With Osteogenesis Imperfecta” qui
est plus récente et inclue plus de patient

Osteogenesis imperfecta: towards an individualised
interdisciplinary care strategy to improve physical
activity and quality of life (2020)

Décrit la mise en ceuvre d’une stratégie de soins
interdisciplinaires pour les patients souffrant d'Ol, et son
impact sur leur AP et leur qualité de vie mais n’étudie
pas un type AP en particulier ni I’impact/intérét de I’AP
chez Ol

Cardiopulmonary fitness and muscle strength in patients
with osteogenesis imperfecta type 1. (2004)

Identifie les problémes pulmonaires et cardiaques ainsi
gue l'intolérance au sport comparé aux personnes saines
mais pas I’intérét de I’ AP ni le type d’AP chez OI

Physical activity in youth with osteogenesis imperfecta
type | (2015)

Montre que les jeunes atteints d'Ol de type | gagneraient
a suivre ces recommandations pour prévenir I'effet
précoce du vieillissement sur les muscles, Ils ont un
niveau d'activité comparable aux enfants sains mais ce
n’est pas une étude comparant un type particulier d’AP
avec tel et tel bénéfices sur un groupe d’OI
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: Critéres de jugement et les différentes échelles utilisées

Annexe X1
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Annexe X111 : Risques de biais des essais contr6lés randomisés

Total
8
7

11. Pour au moins un des critéres de jugement essentiels,
I' étude indique & la fois I estimation des effets et Ll i
I estimation de leur variabilité

10. Les résultats des comparaisons statistiques intergroupes
sont indiqués pour au moins un des critéres de jugement Ll i
essentiels

9. Tous les sujets pour lesquels les résultats &taient disponibles
ont regu le traitement ou ont suivi I' intervention contréle
conformément a leur répartition ou, quand cela n’ a pas été le -
cas, les données d° au moins un des critéres de jugement
essentiels ont été analysées "en intention de traiter”

8. Les mesures, pour au moins un des critéres de jugement
essentiels, ont été obtenues pour plus de 85% des sujets - -
initialement répartis dans les groupes

7. Tous les examinateurs étaient "en aveugle" pour au moins un
des critéres de jugement essentiels

6. Tous les thérapeutes ayant administré le traitement étaient
"en aveugle"

5. Tous les sujets étaient "en aveugle”

4. Les groupes étaient similaires au début de I’ étude au regard

— —
des indicateurs pronostiques les plus importants
3. La répartition a respecté une assignation secréte - -
2. Les sujets ont &té répartis aléatoirement dans les groupes
(pour un essai croisé, I' ordre des traitements regus par les — —
sujets a été attribué aléatoirement)
1. Les criteres d’  éligibilité ont été précisés - -

in Children With

Critéres de 'échelle de
biais PEDro

Etudes

Physical training in children with osteogenesis

imperfecta (Van Brussel et al., 2008)
The Effect of Whole Body Vibration Training on

Bone and Muscle Function
Osteogenesis Imperfecta (Hogler et al., 2017)

M Non =0 points
[ Oui =1 points



Annexe X1V : Risques de biais des rapports de cas
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Critéres de I’échelle de
biais JBI Critical

Appraisal Checklist for
Case Reports

Références

Effectiveness of Physical Therapy and

Osteogenesis Imperfecta : A Case Report

Rehabilitation on Spesific and Rare Form of
for Type VI (Kararti et al., 2018)

B No=0pts

[ Yes=2pts

Unclear = 1 pts

Not applicable = 0 pts
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Annexe XV : Risques de biais des études observationnelles
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Annexe XVII : Echelle FIM (Functional Independence Measure (FIM) Instrument)

l

ADMISSION

DISCHARGE

FOLLOW-UP

| Self-Care

[.ﬁ.. Eating

| B. Grooming

[{:. Bathing

|D. Cressing - Upper Body
[E. Dressing - Lower Body

| F. Toileting

| Sphincter Control

[G. Bladder Managemeant

| H. Bowel Management

[Transfers

| I. Bed, Chair, Wheelchair

|J. Toilet

|K. Tub, Shower

[Locumnﬁun

| L. Walk/Wheelchair

[M_ Stairs

| Motor Subtotal Score

[Cnmmunic.ation

| M. Comprehension
[O. Expression

| Social Cognition

|F'. Social Interaction

[D. Problem Solving

| R. Memaory

[ Cognitive Subtotal Score

| TOTAL FIM Score

l
|
l
|
l
|
l
|
|
l
|
l
|
l
|
l
|
l
|
l
|
l
|
|
l
|
l
|

Independent
7 Complete Independence (Timely, Safely)
& Modified Independence (Device)

MO HELPER

Modified Dependence

5 Supervision (Subject = 100%+)

4 Minimal Assist (Subject = T5%+)
3 Moderate Assist (Subject = 50%+)

mrrm=mr

Complete Dependence
2 Maximal Assist (Subject = 25%+)
1 Total Assist (Subject = less than 25%)

HELFER

Mote: Leave no blanks. Enter 1 if patient iz not testable due to risk.

FIM Instrument. Copyright ® 1997 Uniform Data System for Medical Rehabiitation, a division of UB Foundation Activities, Inc. Reprinted with

the permission of UDSMR , University at Buffalo, 232 Parker Hall, 3435 Main St., Buffalo, NY 14214
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Annexe XVIII : Questionnaire CHAQ (Childhood Health Assessment Questionnaire)
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Annexe XIX : Questionnaire CIS-20 (Checklist Individual Strength 20)
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Annexe XX : Questionnaire CHQ (Child Health Questionnaire)

PALDE B Sty iy ~ Loma (Leedosg) Beas
[T

z

W DSV G002 O URAD THDD (R 04 BRLD © ASRIIOLINND) WEH B
DX DURIF O e ) BOLTD VIN ‘USISOF | J0014 € 'IRH [sneuey 8 er_U 2 _.vn._u_-wwr_
=

O O O O o 0

anbsasd O SINo| 50 SN0L W08 911 WoeAnos soped e voy

S0) #9800 N0 U

SUBd aNDIBND 18U NG JUEANOS NY-S8 SHUIBLUOE SEIHILLBP § BOP NI Ny v

() a O o m} a
[T TR o ey 02 jLSswsuusion pwnadun  EwnadEedun (e o) e SRy
Led anbiend (8w N Nj-S2 SHUIRISS SBUYLUSP S0P SNOD Ny (¥4
HNIINOO V1 F¥ NOLLD3S
. () [0 459900 590 09AR SPUAGIR S34 NO OO P PRARS UOE sy jLowsdwis 1o | 2
LOANE S SOAT SPPALIR S NO
0 (] m] R0 | WARS UOE AAR; § SPNYGRY P and sdws 90 uRine Sssed q
O ) 0 LSRR 551 IR SVESE SIUEYIO § N0 ISSEND B ¢ aedngies ®

nedun  NOWUION  dnconewg

{8 INCYAP &) 0p ne sy

CINDISAH LVL3T U] 3P 85N82 § SIWE S31) DR SPIAIOR N0 SA0A30
2] M) B EGUNOYIP SBD NS N8R 'SHUIBLER SAPRLAD § SIP INCO Ny €°C

(] 0 C]  LSAONRE 53| J3AR SPEANIR 53] N0 BP0 |RAes) L) ey lwowadus 00 o
LEALNR S5 2AAL SHPAIDR S3) NO

| O 0 S12090 |FRARN UO) AARJ B SONIGRYD Snb SCLUS| AP LENe assed g

o 0 ] LPRATIE 53 DM SPNGOT SBURYSO § N0 SSSED B @ RCDqRy @

§ SO B 9P NS NpSY

LANIN ILHOSNOD V0| 8D BENED § LR §3) D908 SFENIIR N0 SIKASR
SO0 QI ¥ SYAITOWID S8P NG NI-EE 'SALMLIES SAGILGR P §8P SNCONY T §

nedun  Besmgoy  dicosoeg

0 O (] P08 S5 25\ SPINDE 501 N0 SIO0P, P FEA] L) BujE) JuSwedwis 0L D
ESRINR S5 IGAR SIUATOR 53 NO

0 O O BY00G.D BEARI) L) 218} B IpnpqeL P anb sdwe; 3p ueyie Jessed

O =] o) CRRANE 53| IR STURE SIUIELEO @ NO ESEID B B IBdDLRY B

¥ SO $0p NS sy

U31F)UIINONI NO
FASIHL SIVINIS 34 M anb 8020 S|UE 5] SEME SFIMIIE N0 BAOAID
SR RIS © STPNTUPD SID NS NE-SE SHUIRILSS SAHALED ¢ SEp SINOD NY LT

redun  WHUBMRGN  Sndaneeq

SHNOr 831 SNOL 30 3IA V71 - €4 NOLLO3S

PR TR - S (Legag | e S CHIAR S OS2 8 (5D L i PYAT - mmacemang e PO
i B AL s | GOLDE W SRR | s0id £ ITH BT § _u_n_u,F wieay

=

]

CRIDT U 0 5 e amaw el )

£hajEnas (alina) SaUI ¥R SR MO AR Bl IR e buew Y
Larap o essmg ey 6

LUDTIG B SURD ASE) 7 ¥R N N SRR0U0 B aaey )

aliey nas ur Japsow no red unsmpeEy @

LUEHIESUDA S0 NG By SUGE MO MO0 UoY BURD susunid 81 P
Leafienl amisnid Jajuow no sdwaifun) Toese Jaunmy o

slBuped po agaadog B p A sduars
= s FEIAUS, B Nad UN JUBELIBLIBE IND S0 o arey T

0 ooooooao
0 ODoooooano
O ocooooaan
0O ooooooao

4 SSULIODUE] S0 GFEy N0 LNa0 o) ne enol ecueve e
awwes ‘wWEaugp dnoonesg juapUELAR Nk SAS0UD GAp AIFY B

HUEE B 00 DE0ED ' EeUBANE BEDEME B asmy nod
IR 550 N N8R TRUEURE BRSNLUBE § SO0 SN iy LT

“BRUNG] BUT R Sria nE

aumj rd 52 ] A0k saSoUR Sp e s SSRIBATS SLaTsenD a7
FHIVA 30 A8V 53 NL IND A2 - IFNOILIAS

u] [} (] [m} [m}
DERATEE  JULODEM SR mASg mungemy musgmm

(183 PLeR | anb m-sasnoy gl i L)
JLNYE WL © L# NOLLIS

Bl o anapg asus| ap sdmdwe e a5 suogsant

S0 SHIN0Y ¥ APUOdi B SUCDUBLLISD B) Snoy 83 U0 Bp Susaid Bnd B) SEUCIR B SUUDP ‘SeRUCdR Sinesmd BilLe
BR)I5HY N 5 EERO0RE smANmL Bf PO Suung ap SEd e GU )| JBI068 BIAISE) W L0 B0UEYLIOD ANE 80U ired N | SUBs
B T ISSLLRLCED JRPURIUGR 5 5 SOUS ) 415 Suonsent ssp sasod g e o siueans sabed se s 3E080438 INIRWN0D

E=LLL B WO

L/

¥
]
TR

El |
(NYIHOHNT) HONIHA 28— WHO4 LHOHTH-47138 OIHD

SINVENT 830 JA 30 AUTVND ¥ 30 FHNSIW IT IENNOLLESND

L ———————(£842-OH2) JYTVNNOLLSINO HLTYIH Q1IH2




PR SACY 1Y - VOB RO Y vk s WA DROCVIIRR G008 O NI TRE) (8 S04 BIND) - SERLDUIES S PEO

o med py - snumy 2 000 (LEEITHO! 43 45, R - MASAERHO S09H BHED WO DYIIEIEoy wms | GOIZO VIN WOISOg | JOOLS § TeH |Induey § USU_ eyijeay

by ] -
o3 byarsequesy s | 60120 VIV Vrs0g 110014 ¢ ‘Wey insuess DD peyeay ¢

=~ . i %
(n] o 0 8] (w)
Lac it 4] UG S g wusog han A U8 ey 3
790 s0p0ckwod o op ‘sBep uode; = ond sreap n ‘eby uos 9P SAANEP P SABAWOD A N IS 26

o a =) o O LSO 8| 2048 BIPUDIIB,) © W NP NS M-Sy ¢
(u] O O 0 0 Lnead = suep usig (9)guad re-8e d 0 (=] a o m] L3P0 9 SV ©
(m] o D D (m] P19 | § [BW 1O RYSY O o a o a] [0 ¢omnoa m enb 00 ne sad se.u nj puend 80100 uo (B)ewu Ny-so,L U

. LMo i) end 80
M M M M M g_.eaat.___ 0 Q 0O a o NS sed SEU 1S PUEND B19) BWANELS B I NO JPNOT MY W
o 6 s o ARSI o o o o o 491 2940 09 8:0K9p D 2L SNLYND HOR MIBY |
W 1 0 a o o O 2000 20UD S0UD SNDIND HOA M4y ¥

o o a (] o LO80LD anbrend euwy ¢ e ND NG NSy ¥ o R
o o u} (u] 0 anewny suuog op (ejues nysay | 0o a () (=) (=] HBoq se ry eyduwexe Jed) Jeped ¥ SUNOLID $6p Ne NSy |
o O o a a iloshmainay (sjuues ni-sat o a O a a £anBry oun &y NSy Y
o u} a o o 2lelsuogs no (slevenuod o nsy Y o O ) ) o clomopeew (S)uues n-se,L u
o o (m} D O ¢lespnansu (o)gues rise) B n (=) (=] a (w] LNUB0 S0 S0 JBC JHUIR S49) 81 § BW NP Ne Moy B
D o a o O dlERixnsunayew (a)euss nieat a a o o 8] LR PO QUAW M-Sy )
(] (] o o O Zleinas (auas ngea | @ ) O 0 a =) LIO)nes app Sus Ne Ni-by @
o (] (m] o (m] LiRNANbur 319 M-SR "ONOR NP 4R NEERL P e es!c.oo-h.”g:.ﬂ-d .
O o o o o Lned P sy c © o o 0 I A—— iua..!..._aiiaé .”
(m] D (m] (] o (IRunajd Sp AU NG NESY q M M M M M . oo s i i

AR SR IIdep nyea)

ojuues

(] D (m ] ®) (u] o ( ey ® ceorqun et

HOSE  WRUNRH o, WMOS  Reanos SOUIRLISE SABLLSD b 550 BN Ny 4G (»] 0 a (=] (] 00d sunel snyd 8p LN DRND SUALCS (S)FUOAMLCO NFsa | ®
- SRUET  WOWEY  OpRg  jmenog  jeante W EpyMptROY. 8
esses wanned sounel 890 NO SIS S5D BND BSECLD S99 NS JUBLCD SHIUEANS SLOgSIND SB) . Ao Jaaned $euns! $8p NO KUEMS

SN3S 31 NL INIWWOD ° 8¢ NOLLD3S 589 0nb SHWHQ0X] 8D NO SIPNYNR,P JIOAWAD 95 Op SU0SE; Ip SY Jun PIA

STULNY ST DIAY FSSVd 38 VI INIWWOD : S¢ NOLLDIS

———— ——————



e UL R ;.!e;- T DUICVEIRR SO08 O LB Ewdl Lk P ;j-’

=
u] o u] 0 n}

L L |

TR D O Wy sty b’ | Bauig S

LEN0A-ZOPLNILD $N0A LOSe; apanb ap ‘IyNuRy
B SURQ 000 U BCYENDIenb Jeu 08 O 18 piocoe.p 1ed 1SO,U LD BIPUBIUDS § B NP I UD SIRUE) USNb SAWE || Z 6

Lsialond S9p MLy
oLLeD B B senuue No Jebusw § sy B 98990

LOpUUR) ¥ 80 LOS NE DUOKON PICCORSPD BP JENEI N WT P
LUOSEW B © SHNASID 350 NO SUOHUS $ID §NbOM0LY P

LUOWOW JORLSD N
SIPOOPD HIROLD SHP F|IE) LS SesPE NL AND PEOEdW D

O O o @ O
O o O 0o o

LRIAB) LS SINIE) SNOA SND §80U 91 NAWOLAW g
LRJIWE) LS BESCLD SHUIELIRO SBE9E) My BNd PUIRWS ©

307810 2310003 3 3 Lode
anser
PN, YN e ey 11O GUES E) ‘SOLIEWISS SOIQILOD p SED ENCOTY L6

101 13 TTINV4 V1 : 64 NOLLD3S

u] o o O 8]

g LG MO O Apared 39 Nad AR Mgty vy
SN Gnhanpau v

bode ougus &) § AHUSP SpuUe| § oddes led 2§

‘28§ Low ap saRp
anb geues Bw nod (sg9anbul snd sins of anb esusd o Y

RO 90 LD PHUsS uuoq LS ns af anb awmag o
‘et B nod (ag)enbu siewsl sins su e

PUUTE SUU0A $RUI US 18098 f pie) snyd anb asuad ¢ Y
PIUES BULOG TWOW LS (Bes of ‘pusy enyd anb esued o €
‘sl 8| N0} BPEIEW JBUIO] 8P US| B )
OPRITW SR4 Jutwitis 919 Siewel leu of @

“abg uow op SRR
sanep anb FIEs aUUog SUDW U 5ins of enb epquet sw g P

‘epeyew WaAncs sed uns U B O
Junow HRe ] anb no =] anb sperw = 99 ] ‘N0 oun 'q
IS US| RE SUN B B

o000 ocooOooOooOooao
q" ?
}; 0000 0ODODOOOD g

jj 0000 0000000
I booo coooooo

ij D000 0000000

et op
e UOY UG JUBALOSD SaueAIns saseiyd sojonb rsosudd | §

=uph UD QIUES Bp JEIY LO) INS JBLOD SUBANE SeseNd 897
2UNVE 30 113 NOL * 8% NOLLOBS

il\

£i
2z

2eudos e | GO1Z0 YN VSISO | J00L WM WSS § by peygeay

Detimnm, e 1y = SIS (LBRIIN L) Dby P DMOEOSER SO O g».sx-z&o”g

0O00000DO0O0 ODOODO O

i oooooDoOO ooooo o

O0O0OD0DO0OO0O0OO0 OCOO0OO0OO O

wod buiSEiales: Mk | 60KZ0 VI ‘ool 100w & ‘e insued s by ey eay

~

(om0l uode) wp awes B 8Q U

03 IN0d SAURPOW)
WS ND SISOY 9P SANT $I| DAL JNOSP B W

<101 8p juesued sasne sy anb 208 |
¢saane 531 nod (e (F)mins (Bun ang .Q %
epRbuwanmeg |

LONWT) ) SOAT SPUSIUS N} JUOP Lode) By 6Q |

LUmswny sssanew
1O UUCq B B49) J(RNPIBY NS L0} 80 U

counye uoy op ‘enbrsiuyd wojeq €

LSAANE S 2N SPUAUA) M op Lodey B 8Q )
Loy xned rg ond 90 100} 9Q 0
LRIPRBUWNI 53] A SUOTTR) 99) 60 P
L1008 Us ey 0D oedEd SO M anb 90 0Q 2
LPNRI008 JRARH LOL 50 q

aoeq e

O000O0O0O0O0 OO0oOO0OO0O O
O000D0DO0DO00 OOODOO O

3

04 NP SRy s sy

w
(s w

e oy (@)IUBILOD 909 NI-SE SOUIBWES SAUGIUED » SEP SN0ONY | £

‘sains 530 § aby uo) 8D SURUS

senne soy Juosued end 6o B ue sepsel Ny enb SN @4 INed || L0} 8D INCINE SSANE SBD 'BI00H) B 10} 8D Ny-sesusd 80D

101 30 SV N1 3ND NOINIJO.T * L8 NOLLD3S

N~
To]



-lie:? Sl!:s..!!. .!93’:883;00. -lillo . . _v
W03 ByNIeneoy s 1 60620 (I.S"Mg.-ﬂ"oﬁt» ‘x_g Ur_u“.vmrﬁ_mmr_ 3 oy caugi 1 B0LT ii..!tln.‘:l.l.nuo U_.._U ..—u_dwﬂ

=~ =
O O 0O (] LIN9% IN0) SAROR0Y XNE SR NO J0AB] B8 egaey s no sobuew
O O (m] a LIANSIR) 86 JSRSIEq BS ®
»] o u] O 2e0er un JajLOW NO NBd N Jausiey P
o O 0O O 310091 § NO SN0A Z84D 8P S4ud 'sspenb of suep 0eNep 95 D
o o () a =) 0 Luned np no OPA NP By sdwars Jed
] o o =] [m) ned un Jusp p nd W sep ey q
7 0] way 7%, WaI0E 590) G SOpbenD Wy amp 20 BN sewer
ANGO NO BILUEY M “JNERq NE 'JIRCIO00; NE JN0| SIS iBd
Lyed 9nbEnb g 1S JUBANOS P48 JURIUS AR0A SIUIBWIS SRIUSD FEID BN Y Ty o o =] [m] BUWWOD 8iBHURP INCINEIQ WOPUEWISP ND SIBOUT 59D IRy ®
nad RSubspy  dno0Teeg
rarese " ‘IS B% 6D BENED § ‘SHUBANS SHS0UD S8 811} Inod SeEIRD
SOD N [Hi-E JUEIUD BAO0A “SOUIRLUSS SSUPILLSD ¥ S0 RIN0D My (4
o O o o 0 ) PuING| BUNP SN NB BB} § JIOAE 1180 JUERS 0504 9nb Senbreilud SUARIE 391 IS JUOLOd SORIBAINS SUORSEND 557
WAL o see) T sedun  medumden  PRmOSEd ANVANS 3¥LOA 30 SINDISAHI STLIALLOY $371 1 Z NOLLD3S
ued onbInd [BU NI 148 JUEJUD AR0A SAUBWES SUGLUED ¥ SED LINCO MY L'y .
INDISAHA ¥NINOA V1 : ¥ NOLLO3S 1180 JUBJUS 2004 8D flues &
o O o =] [m] IWOWOoW 80 UIND TJUP ENOA ‘HQUSEUS| SUB] L)
B B B R L SRS | )
SOATIO0H-EXD N0 SINIOS ANVIN3 SH10A 30 JLNVS V1 1 NOWLD3S
(=} =] (=) 0 SHNIOR 596 § IpMIGRYP anb sdwe) ap weine Jeesed q
() Q o 0 enxe no SPUAGOE SOLIELEO Daey ©
. » incd INDISAH $ues op sawgiqosd op A
9SNED § 'SKUS S38 D9AE SHIMIOE NO BICASP 558 BJIE) § SEUNOWP Q0L NO 8NOYQ AUUB ) B ‘WeNd SNOA |18 ‘ZeNOKWT SUONSAND S| SAN0Y
59D NG 1-1-8 WEHUS SN0A ‘SIUBWSS SUMLED » SIP SN0 Y 2'¢ © zopuoday $noA anb Juepodus 180, ‘ZeAnad SnoA enb xneuw NP Zepuodi 'Vogsend aun § g!gooﬂrc-
sed $89,U SN0A 1S 9SUOJRU BSIEANBW 8D NO BULOQ &P 58d B AU || ‘sap SO/ WRJUS AN0A
Sgli!lj!a!iﬂoigtﬁﬁgﬂuﬂgojé ucozo.umc._.zm;ouv
0 0 ) a SRIRI0S-LIXB NO SAILI00S SHIAROE 588 BU8) JUBWSCWS N0 D
SMPDIB-VINE MO SIWIO0S
a Q ®) (») SHUATOE 598 § SDNIGRUD SND SOWSN 3P WIS SBE88d Q

=] =) O D SAUBI0S-RAXE NO SUILI00S SN0 SIURLNO § JC0QRd ® FLUNIOLD OXZNNN

HENEEEERREER

(3ONVY4/0HNI) HONIHA 05 -~ NHOS LN3uVd
ANVEN3 3HL0A 30 INNIIGLLOND FIA VT - € NOLLO3S s3p A 2 o % 2 _

e G (0G4d-OH2) FITYNNOLLSING HLTVIH Q1IhD

WAOERd  NSUN  WAANCON  dnoteed nod TINNOLLOWS LYL3 MO INSIWALHOGWOD uos 8D asned
§ SRUE SO 20M8 SIUAICE NO SIONSD S8S BJIB) B SAUNOYNP INHO¥NOMY.0 2UVO V1
$9P NO (1€ JWEJUO B.00A ‘SSUIELLSS SAUIIWSP b 53D SIN0O Ny 15

58



A A (Y - R, [ o T DACEIRI SO0 (08 dal DIl 5 U0 ¢ L0 g = AFBAIIHIOND) Py Do)

B TR 1 - WO, 03 e g 361 DIODYII 30003 (0 ad-THO 05 Uity 1M g = ALILCEASD SIRNL 34D

W0 buoecaesy mes | SOLT WIN UGIOR | KOO & EH WIS § by eyeay ¢ wos beizedima mas ) 0120 VW “wauog /100t ¢ wew ineued 8 byd 10e)jRaY

(m

o

A.qll «t

o o u]

voq ow dronbeg QoW (eedndnedy  repewigRid Inepew ey

0 =) 0 (=) o LSS50 SAUIEUEO ANE) € ASieNI 1O NS 1Y @
LMBIOW 9O UD JUEZUS BA0A OP PIUCS O JE39 | SNOA-TIANOH ILAWLLCS ‘9rDOdD SUP B] § MMUAD SPUUB| FUCIORI JE  Z® o o o o o) i
0 0 0 O (=] 008 XNBAOU 099 1Y D
N N N - I&slt..ﬂ:!gli!!.ﬂ!l!gn“ ° 0 o o B - LN98 QUes |18 s 'q
. o o o (=] (=] LIRInid 8D BALS NB 1y T
o o m| m] FIES FULOG LD RIAA RIS UOW B SHS “anb asuad ar P
SOWET  POWNNY  BOUEd  JUMAOS JBANOS SRML
8] (n] 0 =] Waesed D SHPSRW B9 SIN0L AIRINE VRS UCKW D {JUBJUD B0A SIUBLUDS SAINWED p S SO NY LD
JUASSAI IUAANAT SAUNA| 580 SND SES0UY SD NS JWeLNd Jaans Nd suogsend $97
(] O [m] ] ‘apEEL swsnaugs o9 sitwsl e e uoy q 3 =
o uos 00 SR
(w] (m] D [w] 58] 0nb SIUES SULOG SLICW UB G50 HGLUSS JUeUe Loy ®
oy ‘e Ehavy ey
afRnb SURp SABAING S952.d SIP FUNCEYD oA TICPU| e denas e I b wwog 0U2q S9L R ]
el US WIBRUS SA0A 5P FUSS B NS REPOd ssguBANs seseayd 53 L3180 e
ANYING FHLI0A 30 AUNYS V18 NOLLDES 9304 99 Japodiwod 98 op Lode; ey ‘opespugl asprew sunp ‘anb Snoa-zoulp ‘98g SR ND SUBJUS SN § RdwoDd 7§
(=] o (m] (m] 8] LRt U3 9 Bs 30
m] m] (=) (m} [m] LOIIUE) €5 DRAE BUOER) 6% 80 @ u) ) 0 =] 0 QSIWoJB.e_..I )
o u] o u] a] sirye Los 8p ‘arbredyd oS 8g a a o ] ) &1 § 9504 onbjeeb YA 4y P
o o (=] o 0 L30Hne 59| J0AE DUBIID,S I JUOP UJE; B 8Q D o o 0 o () 29U N0 QUBL 1Y D
a m] m] 0 [n] Lwods U aumy op oigedes 9 b es g Q O 0 0 (m) (=] LOUIHE 39 § JONUIIU0 98 ¢ 18U NP N0 1Y
O o u} =} =] {aEEos geARn LOS 8] € o o 8] o 0 L959408 XN §500C0 199 E
W P T L L LR W N SRWer WL SCLey waweg NS S,
s " R B e e Vi L0 00N SILIBLIOS SRARLID b S9P RIN0D NY
WRIUD AN0A 2 )
wossa enb 89 18 s ANOA ZALUDQ SITNE 90 12 SIXOY 8P 'SHLPW-0IAD LoD BULIOG SN NO SNHd BUN U0 SHUNG] 53 JoaR Juawned sounel SOD NO SIUEUS SHD BND SHWHIG0X 8D NO SIPNILEP APOALCD 36 BP SUOSE) 9P SN SUN PDIOA
BNIN-INT BNS LNVIND. T 30 NOINIJO © L NOLLD3S SIULNY ST JTAY ISSVd 36 VI INFWWOD : § NOLLDAS

lnl-‘\l JENPR st

(2]
Lo



‘paasinmh) exi s ry - strce leond] ey 4 DHIEVURDL 20000 ([1644-0HI) 05 Wit LR = NIRRT URSH DN

o w0 Busn S s | S0IZO VI uora0g 130014 ¢ WeH neues 8 ByD -y eay
-~
a o 8] O o
01 1O UG B2y sussion wog QU0 BL .

LSN0A-ZOPURILD SNOA LOSR) SESND 80 “I(IUE} AN10A SUBRD '|BUS0
U] QU0 LD £10/8NbraNnd KWW 88 U0 1o PIodE P Sed FOU UD WPLAUSS § [BW NP JE U0 SpWR usnb anLE L ¥e

LBIBULDIEESI0NE NO BIRULORI SIelod sBp
SOUIW AFUSED & 7 ePue no Rbusys ¢ 56300 spuo snoA. )

LI SR0A
0p Juaos e puojoxd PICCOESHR 8D 9SNED BUN 9P SFWOD D

CUOSIRW B § SINCSIP S6p NO BUCISLEY 53P §0DoAD B0 P
UL JNLOP N SIFRDIP SISO

0D SgUE) LD Q18] 8D PUOPALLD SIIIUO SNOA 3

<A o0 "o € Jepieta ‘sedhl) ginol £8) sna)
BB} U §5qIB) RNOA AND $HE0LD 899 NAWOLS! 8IFN0 9

O LI LD SS0UD SSUIERAD 31} 9D SUIPAWD Sp-IL0 SN B

gDDDDDEI
OO0 Oo oo o
0O o oo a

Eounnun

s A i : WEBLD SAOA 3P IWAUIUCAWOD

3| NG FURS B 'SAURNWSS SRUINLSP ¢ SAP KINSD My e

aipueide ¢ no
m] IURE QI ¥ WELD 104 op SiedeD ¥ D
WEUS 80N 8D JBWeLCAWoD
(m) 8 no entborouyadsd JoBYE ¥R O
(s] o o () Jueju a0n 8p SPDEALS SLes ] e
dnoon

803
L58(15Uu055ad SPWIDE SOA @ JUSLDgaNYGEY
Za1995U00 Snow onb sdwey 8 INPJ SBYB-JUO SBJUEAINS
SOSOUD £D) 'SOUBILES SGABD p SEP INCO Y T6

apuaxide ¢ no

o o a a a HISHE 949 § UER0 040 8p gioedeo &)
ILRUD 210N 8D IWILFIOAWED

o a 0 o o 9 no snbiBopundsd “Jnosye ©R. Q

] ] a m} m] Weue axas 3p snbiyd s B ®

e Wdm . Eww L19N0% 1 828} Es D (819130

SISO SNON SEBAINS SIBOLD 58| QUNsaw

2yenb SUBP 'SHUIBLIIE BABWIP PSP MO Y LG
STINYS 3MLOA 13 SNOA © 6 NOLLO3S

60



: Questionnaire de santé SF-36 (Short Form (36) Health Survey)

Annexe XXI
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Annexe XXI1 : Niveau de preuve des ¢tudes d’apres la HAS (2013)

Selon I’HAS (2013), le niveau de preuve des études est jugé par rapport a 4 caractéristiques :

- L’adéquation du protocole d’étude a la question posée. Les études, étant des études controlées
randomisées, répondent a la question de 1’efficacité de la thérapie.

- L’existence ou non de biais importants dans la réalisation. Cela se référe a I’évaluation des
risques de biais avec 1’échelle PEDro. Un score élevé est supérieur ou égal a 7, intermédiaire entre 6 et
4 compris, faible inférieur est égal a 3.

- L’adaptation de I’analyse statistique aux objectifs de I’é¢tude. Cette analyse se fait en comparant
statistiquement un groupe par rapport a I’autre

- La puissance de 1’étude et en particulier la taille de I’échantillon. La taille de 1'échantillon est
calculée sur une puissance de 80%.

B score faible
Score élevée

Score intermédiaire

g &
= ot o
% = =
= 2 ~
o =1 %)
= o g c
o = 3 =}
s = & =
O g Q ® =
E @ g 5 > 2
5 g Z o =3 o £
= = =2 =
o 3 g 3 2 S5 Y =
s & © 9 2 S 8 © 3
g = =) > o 2 9 =) L
- O — S \3 <) ©
o N2 g L = [ 8
2 12 < ° = S
= — < e @
o 5] ) ©
= o 2 ©
= § 5 o
< = Rz
g & £
= <
< <
. s Comparaison
Van Brussel et | Essai controlé p . Non Grade B
., (2008) randomisé S statistique renseigné Fort Niveau 2
al., inter groupe
Hoyer-Kuhn et - Grade B
21/32 Intermédiaire .
al., (2014) Niveau 2
Wolfgang Essai pilote Comparaison
. L . Grade B
Hogler et al., controlé 7/10 statistique Fort .
., . Niveau 2
(2017) randomisé inter groupe
Kararti et al. . Grade C
' 10/16 Faible .
(2018) Niveau 4
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Tableau -Grade des recommandations

Grade des
recommandations

A

Preuve scientifique établie

Niveau de preuve scientifique fourni par la littérature

Niveau 1

- essais comparatifs randomisés de forte puissance ;

- méta-analyse d'essais comparatifs randomisés ;

- analyse de décision fondée sur des études bien menées.

B

Présomption scientifique

Niveau 2

- essais comparatifs randomisés de faible puissance ;
- études comparatives non randomisées bien menées ;
- études de cohortes.

C

Faible niveau de preuve
scientifique

Niveau 3
- études cas-témoins.

Niveau 4

- études comparatives comportant des biais importants ;
- études rétrospectives ;

- séries de cas ;

- études épidémiologiques descriptives (transversale, longitudinale).
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Intérét de I’Activité Physique Adaptée chez les enfants et adolescents atteints d’Ostéogénése
Imparfaite

RESUME

Introduction : Il existe un paradoxe entre, d’une part, la surprotection des enfants atteints d’Ostéogénése Imparfaite
(OI), une maladie qui fragilise les os, et d’autre part, les recommandations de ’OMS qui incitent au contraire ces
patients a pratiquer une Activité Physique Adaptée (APA). L’ objectif de cette revue de littérature est d’étudier les
différents types d’APA proposés aux enfants et adolescents atteints d’OI ainsi que leurs impacts sur leur quotidien.

Méthode : Aprés des recherches étendues sur les bases de données Pubmed, Cochrane et PEDro, nous avons
sélectionné 4 études suivant des critéres d’inclusion stricts, et avons analysé les bénéfices associés a la pratique

d’APA chez ces jeunes.

Résultats : Les études retenues analysent 4 programmes différents : programme d’AP seul, Whole Body Vibration
(WBV) seul, AP et WBV, ondes électromagnétiques et AP combinés. La pratique d’APA chez les OI semble avoir
un effet positif sur la force musculaire, la fatigue, la distance de marche (dépendant du type de la maladie), la fonction

motrice et la mobilité. En revanche, elle ne semble pas influencer de manieére significative la qualité de vie.

Conclusion : Au-dela des traitements médicaux, chirurgicaux et rééducatifs, cette revue indique qu’il parait pertinent
d’étendre la pratique de programmes d’ APA et d’études complémentaires pour tout type d’OI.

Mots-clefs : Ostéogénese Imparfaite (OI), Enfant, Adolescent, Activité Physique (AP), Activité Physique Adaptée
(APA)

Benefits of Adapted Physical Activity for children and adolescents with Osteogenesis Imperfecta

ABSTRACT

Background : There is a paradox between the overprotection given to children affected by Osteogenesis Imperfecta
(QI), a disease that weakens the bones, and the WHO recommendations which, on the contrary, encourage all these
patients to practice an Adapted Physical Activity (APA). The objective of this literature review is to study the
different types of APAs offered to children and adolescents with Ol and their impact on daily life.

Method : After an extensive search on the Pubmed, Cochrane and PEDro databases, we selected 4 studies based on
strict inclusion criteria, and analyzed the benefits associated with the practice of APAs in these individuals.

Results : The selected studies analyze 4 different programs : PA only; WBV only, PA and WBV combined,
electromagnetic waves and PA combined. The practice of APA in Ol appears to positively affect muscle strength,
fatigue, walking distance (depending on the type of Ol), motor function and mobility. However, it does not seem to

significantly influence the quality of life.

Conclusion : Beyond medical, surgical and rehabilitative treatments, this review emphasizes the relevance of

extending the practice of APA programs and complementary studies for all types of Ol.

Key-words : Osteogenesis Imperfecta (OI), Children, Adolescent, Physical Activity (PA), Adapted Physical Activity
(APA)
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