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Obésité chez les patients
atteints de myopathies

QUELLE PRISE EN CHARGE CHIRURGICALE ?

m Dr Héloise Gohier

Département nutrition, CIO et CHU, Toulouse

Les myopathies représentent
un groupe hétérogene de
maladies qui ont toutes

des spécificités et sévérités
variables. Les troubles
nutritionnels sont fréquents
plutot sous forme de
dénutrition, mais des cas
d’obésité sont observés.

La prise en charge de
I’obésité est difficile et la
mise en place des regles
hygiéno-diététiques n’est
pas évidente pour ces
patients. La chirurgie
bariatrique est donc une
option thérapeutique,

mais il n’existe pas de
recommandation spécifique
a cette population. La

prise en charge doit

étre personnalisée,
multidisciplinaire

et conjointe tout au

long du parcours.
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Introduction

Les maladies musculaires

Les maladies musculaires repré-
sentent un groupe hétérogene de
maladies acquises ou héréditaires.

>Héréditaires

Pour celles qui sont héréditaires, on
différencie :

-les dystrophies musculaires
(dont les dystrophinopathies liées a
I’X, comme la maladie de Duchenne
de Boulogne, les dystrophies mus-
culaires des ceintures, la dystrophie
facio-scapulo-humérale) ;

-les myopathies métaboliques
(mitochondriales,
lipidoses) ;

- les myopathies congénitales ;
-les syndromes myotoniques
(dont dystrophie myotonique de

type 1, type 2).

glycogénoses,

>Acquises

Pour celles qui sont acquises :

- les myopathies inflammatoires,
- endocriniennes,

- toxiques,

- iatrogénes.

Les anomalies nutritionnelles

Ces maladies s’accompagnent fré-
quemment d’anomalies nutrition-
nelles, le plus souvent de dénutri-
tion, mais aussi d’obésité. On peut
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distinguer ’obésité qui fait par-
tie du syndrome myopathique de
Pobésité induite par la myopathie
du fait de I’inactivité, des troubles
du comportement alimentaire, de
thérapeutique. Il existe peu de don-
nées dans la littérature sur 1’obésité
et les maladies musculaires.

Lien entre maladies
musculaires et obésité

Les dystrophies myotoniques

>La dystrophie

myotonique de type |

La dystrophie myotonique de type 1
(DM1), ou maladie de Steinert, est
la plus fréquente des myopathies
héréditaires de I’adulte (prévalence
5/100 000). Il s’agit d’une affection
multi-systémique de transmission
autosomique dominante qui associe
de maniére variable :

- un déficit musculaire,

- des troubles du rythme et/ou de
conduction cardiaque,

- une cataracte,

- un hypogonadisme,

- une insulinorésistance,

- une dyslipidémie,

- des troubles du sommeil,

- des troubles de la personnalité,

- des troubles cognitifs,

-une anomalie de la motilité
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intestinale, une gastroparésie,

* une calvitie,

- différents cancers (1).

Sa sévérité est tres variable allant
des formes asymptomatiques aux
formes congénitales de pronostic
tres sévere.

>La dystrophie

myotonique de type Il

La dystrophie myotonique de type 2
(DM2) est également une affection
multi-systémique. Sa prévalence
est estimée a 1/100 000. Elle se dif-
férencie de la DM1 par :

- ’absence de forme congénitale,

- une atteinte du systéme nerveux
central minime,

- un déficit proximal sans atteinte
faciale ni bulbaire,

- des myalgies fréquentes

- et une atteinte cardiaque moins
sévere.

>Risque de surpoids et d'obésité

Le surpoids et I’obésité font par-
tie du syndrome myopathique.
Chez des adultes atteints de DMz,
la prévalence du surpoids est éva-
luée entre 33 et 59 % (2-4) et celle
de P’obésité entre 19 et 26 %, (2,
3, 5). La perte de poids est diffi-
cile dans cette population du fait
du manque d’activité physique en
lien avec l’atteinte musculaire (3)
et plus ou moins cardiaque. Les
troubles cognitifs et un niveau
socio-économique faible peuvent
limiter I’observance d’un bon équi-
libre alimentaire (2, 6). A I’inverse,
une dysphagie peut exister et étre a
Porigine d’une altération du statut
nutritionnel. En dehors de compli-
cations métaboliques, ’obésité a un
impact sur la maladie musculaire
puisqu’elle crée un sur-handicap.
Elle entraine une limitation des
possibilités de mobilisation et d’ac-
tivités, une altération de la fonction
respiratoire et une dégradation de
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Chez les patients atteints de dystrophie myotonique,
le surpoids et I’obésité font partie du syndrome
myopathique. Chez des adultes atteints de DMz,

la prévalence du surpoids est évaluée entre 33 et 59 %
et celle de l’obésité entre 19 et 26 %.

I’image de soi (7). Une analyse de la
composition corporelle par absorp-
tiométrie biphotonique a rayons X
a mis en évidence que la masse non
grasse était plus faible alors que la
masse grasse était plus importante
chez des patients atteints de DM1
comparés a un groupe controle (8).

La dystrophie facio-
scapulo-humérale
La  dystrophie

humérale (FSH) est la troisieme
forme la plus commune de myopa-
thie héréditaire. D’aprés Orphanet,
la prévalence de la FSH est estimée a
1/20 000. Il existe une variabilité
clinique et des présentations aty-
piques. Des symptomes senso-
riels, cardiaques et neurologiques
peuvent étre présents. Dans une
cohorte, la prévalence du surpoids
est de 38 et de 9 % pour I’obésité (7).

facio-scapulo-

La dystrophie musculaire

de Duchenne

La dystrophie musculaire de Du-
chenne est la plus fréquente des
myopathies  héréditaires  chez
Penfant (1/3 300 nouveaux-nés
masculins), elle est récessive liée
a I’X. L’obésité s’observe vers
I’dge de 12 ans lors de la perte de
la marche alors que la dénutrition
apparait vers ’age de 18 ans. Selon
Martigne et al., 73 % des garcons
étaient obeses a 1’age de 13 ans et
4 % étaient dénutris (9), tandis que
Davidson et al. indiquaient que 50 %
étaient obeses a I’age de 10 ans (10).

Entre 15 et 26 ans, 47 % étaient en-
core obéses tandis que le nombre de
patients dénutris augmentait a 34 %
(9). Les facteurs de risque de I’obé-
sité comprennent principalement le
traitement par glucocorticoides ins-
tauré dés I’apparition des troubles
moteurs (11), et la diminution signi-
ficative de la dépense énergétique
alors qu’il n’y a pas de trouble de la
déglutition, permettant d’avoir des
apports caloriques élevés par rap-
port a activité (12).

Prise en charge de
I'obésité en cas de

myopathies
Pour les patients présentant une
dystrophie musculaire de Du-

chenne, des recommandations ont
été élaborées pour la prise en charge
de ’obésité (13). Au vu de I’évo-
lution de la maladie, il n’est pas
possible d’envisager une prise en
charge chirurgicale de I’obésité en
cas de myopathie de Duchenne.
Pour les autres myopathies, il
n’existe pas de recommandation.
L’association francaise contre les
myopathies a publié en 2011 des
repéres pour la prise en charge nu-
tritionnelle générale des maladies
neuromusculaires avec une partie
sur ’obésité. Elle doit étre mul-
tidisciplinaire avec une prise en
charge psychologique, une mise en
place d’un équilibre alimentaire et
d’une activité physique adaptée au
patient. En réalité, la mise en place

DIABETE & OBESITE + DECEMBRE 2019 + VOL. 14 + NUMERO 129



de régles hygiéno-diététiques est
souvent difficile, notamment pour
augmenter D’activité physique en
raison de la faiblesse musculaire et
des comorbidités cardiaques et res-
piratoires. Lorsque les changements
de mode de vie n’ont pas été effi-
caces, la chirurgie bariatrique peut-
étre une option thérapeutique. Il
s’agit de I'un des traitements les
plus efficaces et les plus durables de
Pobésité, entrainant une perte de
poids importante a long terme ainsi
qu’une amélioration des comorbi-
dités et de la qualité de vie. Cepen-
dant, les bénéfices et les risques
de la chirurgie de 1’obésité chez
les patients atteints de maladies
musculaires sont peu connus.

Enjeux de la chirurgie de
I'obésité par une analyse
de lalittérature

Les données de la littérature

Dans la littérature, neuf patients
ayant une myopathie et opé-
rés d’un bypass gastrique ont été
décrits (7, 14-16). Il y avait huit
femmes et un homme avec un age
moyen de 39 ans (31-52 ans), I’'IMC
moyen pré-chirurgical était de 42,9
kg/m? (34,7-51,4 kg/m?2). Le suivi
post-opératoire allait de 1 a 8 ans
avec une perte de poids signifi-
cative (IMC moyen le plus bas en
post-opératoire 22,5 kg/m? (18,2~
34 kg/m?)). Pour la majorité de ces
cas, on ne retrouve pas d’aggrava-
tion de la pathologie musculaire
par la perte de poids induite par la
chirurgie de ’obésité. On constate
le plus souvent une évolution natu-
relle de la maladie. Au contraire, les
patients retrouvent une facilité a se
mouvoir et gagnent en autonomie,
ce qui contribue a la reprise d’une
activité physique et une amélio-
ration de la confiance en soi, du

Obésité ches les patients atteints de myvopathies

La chirurgie bariatrique est ’un des traitements les
plus efficaces de I’obésité. En cas de myopathie, il faut
étre prudent et prendre en compte la sévérité et les
spécificités de chaque maladie musculaire par rapport
aux contraintes imposées par la chirurgie.

bien-étre. Il existe également une
amélioration des comorbidités
métaboliques, respiratoires. Il n’y
a pas eu de complication anesthé-

sique décrite.

Des précautions spécifiques

Il existe peu de données dans la lit-
térature avec des résultats qui sont
plutét encourageants. La chirurgie
bariatrique est donc possible chez
les patients atteints de patholo-
gies musculaires, cependant, il faut
étre prudent, car des précautions
spécifiques en fonction de chaque
maladie sont a prendre en compte.
Au vu de ’augmentation de la sur-
vie des patients atteints de myopa-
thies et de la prévalence de I’obé-
sité, les professionnels de santé
s’occupant de ces patients pourront
étre confrontés de plus en plus a la
question de la chirurgie bariatrique.
Il n’y a pas de recommandation a
ce sujet. Il nous semblait intéres-
sant d’établir des conseils de prise
en charge afin que neurologues,
endocrinologues-nutritionnistes,
chirurgiens digestifs, psychiatres,
psychologues, diététiciens, kinési-
thérapeutes, médecins de rééduca-
tion ne soient pas démunis face a un
patient atteint d’une myopathie en
demande de chirurgie bariatrique.
Cette proposition de prise en charge
a été élaborée avec le neurologue Dr
Cintas, du centre de référence de la
sclérose latérale amyotrophique et
autres maladies neuromusculaires
au CHU de Toulouse.
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Indications de la chirurgie
bariatrique chez les
patients atteints de
myopathies

En France, ’indication de chirurgie
bariatrique doit étre posée aprés
une évaluation globale et multi-
disciplinaire et doit répondre a
I’ensemble des conditions fixées
par I’HAS en 2009. Cependant, une
étude qualitative suggére, d’aprés
les témoignages de patients et de
professionnels de santé, que, pour
les patients atteints de FSH et de
DMz, les critéres d’admission pour
la chirurgie bariatrique devraient
étre davantage axés sur leurs
plaintes de I’obésité que sur 'IMC
(7). De plus, Hakansson et al. (14),
avec les données de Pruna et al.,
sur la composition corporelle (8),
proposent que les patients atteints
de pathologies neuromusculaires
dont ’'IMC est inférieur a 40 kg/m?
devraient prétendre a la chirurgie
bariatrique. Nous proposons que
I’indication de la chirurgie baria-
trique chez les patients ayant une
myopathie respecte les critéres de
I’HAS. Une demande de chirurgie en
dehors de ces critéres est a discuter
au cas par cas lors d’une réunion de
concertation pluridisciplinaire.

Le parcours
pré-chirurgical

Il est décrit par I’'HAS en 2009.
Nous proposons une réunion de
concertation pluridisciplinaire
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Tableau 1- Description des précautions a prendre en compte en fonction de certaines maladies
musculaires dans le parcours de chirurgie bariatrique.

Maladies musculaires

Précautions spécifiques

Dystrophie myotonique

« Troubles cognitifs qui peuvent altérer l'observance du suivi et de la vitaminothérapie au

long cours
« Présence ou non d'une gastroparésie dans le choix de la chirurgie bariatrique
« Evaluer l'opérabilité cardiaque et respiratoire

Myopathies congénitales

« Peu d'atteinte systémique

« Identifier les risques spécifiques anesthésiques du fait du risque d’hyperthermie
maligne (myopathie liée au géne RYRI)

« Rétractions et syndrome restrictif pariétal lié aux déformations pouvant limiter les
capacités rééducatives post-opératoires

« Evaluer l'opérabilité cardiaque et respiratoire

Dystrophies des ceintures

« Evaluer la cardiomyopathie et le syndrome restrictif pour l'opérabilité
« Evaluer les capacités fonctionnelles motrices rééducatives

Myopathies métaboliques

« Evaluer les fonctions cardiaque, respiratoire, hépatique, rénale, cérébrale

- Risques péri-opératoires de décompensation métabolique (cytopathie mitochondriale,
maladies de la béta-oxydation)

« Difficultés de prise en charge post-opératoire et rééducative en raison : des risques de
rhabdomyolyse a l'effort (glycogénoses), des intolérances a l'effort (béta-oxydation),
des impératifs nutritionnels

Canalopathies musculaires

« Evaluer la myotonie et les risques de paralysie périodique en particulier induits par
l'effort oule jeline

Myopathies par anomalie
du collagéne

« Troubles de la cicatrisation en post-opératoire

neuro-nutrition préalable et un
parcours conjoint avec les profes-
sionnels des deux équipes afin que
les précautions spécifiques liées a
chaque maladie musculaire soient
prises en compte. Le tableau T pré-
sente certaines précautions a prendre
en fonction de maladies musculaires.
En pratique, il convient :

- d’analyser au cas par cas I’opéra-
bilité par 1’analyse des complica-
tions musculaires et systémiques de
I’affection ;

+ d’évaluer précisément les capa-
cités fonctionnelles du patient,
I’étude de la force musculaire ana-
lytique en vue du suivi ;

+ de prendre en compte les attentes

fonctionnelles du malade (par
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exemple s’il pense pouvoir remar-
cher alors que la force sous-jacente
est manifestement effondrée) ;

- de prendre en compte la motiva-
tion, les capacités et les contraintes
de rééducation apres la chirurgie ;

- de prendre en compte les limites
nutritionnelles imposées par la
chirurgie sur des régimes spéci-
fiques ou des thérapeutiques.

La prise en charge
per-opératoire

Chez les patients atteints de pa-
thologies musculaires, il existe un
risque plus important de complica-
tions anesthésiques et des recom-
mandations spécifiques existent. Il

est impératif de prendre en compte
les risques respiratoires et de dé-
compensation cardiaque d’un tres
grand nombre de myopathies et les
risques d’hyperthermie maligne de
certaines myopathies. Cette éva-
luation est nécessaire par le neuro-
logue et ’anesthésiste.

La prise en charge post-
opératoire et le suivi a
long terme

Le suivi d’un patient opéré d’une
chirurgie de 1’obésité doit étre a
vie et est décrit par ’'HAS. Le suivi
doit étre conjoint entre 1’équipe
de nutrition et celle de neurologie
afin de limiter la perte musculaire
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induite par l’amaigrissement. Au
plan diététique, nous proposons de
nous baser sur les recommanda-
tions du CLAN de I’AP-HP de 2017,
« préconisations de bonnes pratiques
sur la prise en charge diététique réa-
lisée par un diététicien pour les pa-
tients adultes ayant une chirurgie de
Pobésité ». Spécifiquement dans le
cas des maladies neuromusculaires,
il faudra étre vigilant au trouble de
la déglutition qu’il faudra évaluer
régulierement. Au plan de I’activité
physique, la prise en charge doit étre
personnalisée avec un profession-
nel qui connait les maladies muscu-
laires afin d’établir un programme
adapté au niveau de la maladie, au
degré du handicap. Il est souhaitable
que cette perte pondérale ne soit pas
trop brutale pour ne pas aggraver
la fonction musculaire. La prise en
charge psychologique habituelle est
nécessaire.

Conclusion

Les myopathies représentent un
groupe hétérogene de maladies
qui ont toutes des spécificités et

Obésité ches les patients atteints de myvopathies

Nous proposons que ’indication de la chirurgie
bariatrique chez les patients ayant une myopathie
respecte les criteres de ’'HAS. Une demande de chirurgie
en dehors de ces criteres est a discuter au cas par cas lors
d’une réunion de concertation pluridisciplinaire.

sévérités variables. Les troubles
nutritionnels sont fréquents plu-
tot sous forme de dénutrition, mais
des cas d’obésité sont observés. La
prévalence de I’obésité est en aug-
mentation avec ’accroissement de
I’espérance de vie chez les patients
myopathes. La prise en charge de
Pobésité est difficile et les change-
ments de mode de vie avec la mise
en place des régles hygiéno-diété-
tiques ne sont pas évidents pour ces
patients. La chirurgie bariatrique
est donc une option thérapeutique,
mais il n’existe pas de recomman-
dation spécifique a cette population.
Cette prise en charge chirurgicale de
Pobésité doit étre prudente et nous
proposons de réaliser une réunion
de concertation pluridisciplinaire

neuro-nutrition au préalable afin
d’évaluer 1’évolution et le pronos-
tic, la sévérité et les spécificités de la
maladie par rapport aux contraintes
imposées par la chirurgie (au plan
diététique et de rééducation). La
prise en charge doit étre personna-
lisée, multidisciplinaire et conjointe
tout au long du parcours afin d’avoir
la double expertise nutritionnelle et
chirurgicale d’un c6té, neurologique
de l’autre. |

® L’auteur déclare ne pas avoir de lien d’in-
téret.
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