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Cet argumentaire a été élaboré par le centre de référence Centre de référence des
malformations vertébrales et médullaires (C-MAVEM). Il a servi de base a
I’élaboration du PNDS Déformations précoces du rachis.
Le PNDS est téléchargeable sur le site du centre de référence
www.c-mavem.fr

PNDS Deéformations précoces du rachis / 2022
2




Sommaire

Liste des abréviations........cooeiiirr e e 4
Lo (= T 0 o 10 | PPN 5
Yo T 4T 41 7= 1T = R 6
1 Diagnostic et évaluation intiale des déformations précoces du rachis...........ccc....... 7
1.1  Diagnostic 7
1.2 Evaluation initiale 8
2 Moyens thérapeutiqUES .......ceuueciiiiiiiiriccer s rrrses s e e s s s e e e rrrnm e s s e e s e rnnnmnnes 12
2.1 Traitement conservateur 12

2.1.1 Etudes cliniques sur le traitement conservateur dans les déformations précoces du rachis 12
2.1.2 Etudes cliniques sur la traction par halo cranien dans les déformations précoces du rachis 13

2.2 Traitements chirurgicaux 14
2.2.1 Etudes cliniques sur la fusion définitive dans les déformations précoces du rachis 14
2.2.2 Etudes cliniques sur les tiges de croissance traditionnelles dans les déformations précoces
du rachis. 15
2.2.3 Etudes cliniques sur les tiges de croissance magnétique dans les déformations précoces
du rachis. 16
2.2.4 Etudes cliniques sur les protheses costales extensibles (VEPTR) dans les déformations
précoces du rachis. 17
2.2.5 Etudes cliniques sur les techinques basées sur la compression (VBT, VBS) les
déformations précoces du rachis. 18
2.2.6  Etudes cliniques sur les techniques basées sur la distraction (Shilla, Luque) dans les
déformations précoces du rachis. 18

2.3 Résultats fonctionnels et qualité de vie 19

3 Revues systématiques de la littérature..............ooomviieecciii e 20

Annexe 1. Recherche documentaire et sélection des articles..........ccccevvviiiiiiiiiiiiininnnns 21

Recherche documentaire..........cciiiieeeiiiiiiii e 21

Annexe 2. Liste des participants...........cceeeiiimiieciiiriccs s e e e 21

Références bibliographiqUEes ........coiceeciiiiiiiiiicccr st e e 23

PNDS Deéformations précoces du rachis / 2022
3



Liste des abréviations

ALD Affection de Longue Durée

AMM Autorisation de Mise sur le Marché
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Préambule

Le PNDS sur les déformations précoces du rachis a été élaboré selon la « Méthode d’élaboration d'un
protocole national de diagnostic et de soins pour les maladies rares » publiée par la Haute Autorité de
Santé en 2012 (guide méthodologique disponible sur le site de la HAS : www.has-sante.fr). Le présent
argumentaire comporte I'ensemble des données bibliographiques analysées pour la rédaction du
PNDS.
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Argumentaire

La réalisation de cet argumentaire fut effectuée selon la « Méthode d’élaboration d’un protocole
national de diagnostic et de soins pour les maladies rares », en analysant I'ensemble des références
bibiographiques de langue anglophone retrouvées dans la base de données MEDLINE (PUBMED) de
2011 a 2021. 787 articles ont été retrouvés avec les mots clés « Early Onset Scoliosis ». Aprés
sélection, 342 articles ont été retenues. Seuls les articles les plus pertinents ont été présentés sous
forme de tableau dans cet argumentaire.
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1 Diagnostic et évaluation intiale des déformations précoces du rachis

1.1 Diagnostic

Tableau 1. Stratégie diagnostique dans les déformations précoces du rachis

Auteur, année,
référence

Wang F, 2021
{1}

Williams BA,
2014

{2}

Eby SF, 2018
{3}

Pacoricona
Alfaro DL, 2021

{4}

White K, 2017

Objectif

Etudier la
prévalence de la
scoliose
congénitale

Validation d’une
classification des
scolioses a début
précoce

Etudier la
prévalence d’'une
scoliose
thoracogénique
et le traitement
mis en place

Etude du taux de
ghréline
plasmatique

Etude du lien

Méthodologie,
niveau de preuve

Rétrospective

Radiographie bassin et

thoracique
4

Etude de la fiabilité inter

obervateur (15
chirurgiens)
4

Revue de dossier
mulitcentrique

4

Etude cas-témoins
3

Etude rétrospective et

Population

Nourisson

Scoliose a début
précoce

Scoliose a début
précoce

Scoliose a début
précose et enfant
sain agé de
moins de 10 ans
(témoins).
Scoliose a début

Intervention

Aucune

Aucune

Aucune

Prélevement
sanguin

Spirométrie

Criteres de
jugement

Présence d’'une
courbure
malformative

Valeur Kappa moyen

inter-observateur

Présence d’'un
antécédent de

chirurgie thoracique
et puis traitement de

la déformation
rachidienne

Etudes des taux de :

ghréline totale,
ghréline acylée et

ghréline non acylée

Capacité vitale

Résultats et signification

Prévalence = 1,8/1000
nourissons

Etiologie : k=0,64

Angle de Cobb courbure
principale : k = 0,95

Angle de la cyphose de la
déformation : k = 0,93
Prévalence scoliose
thoracogénique = 1,6 % des
déformaions rachidienne a
début précoce

Surveillance = 34%
Traitement orthopédique =
25%

Traitement chirurgical = 41%
Ratio : ghréline acylée /
ghréline non acylée
significativement inférieur
aux ratios des témoins

Pour les scolioses
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Tableau 1. Stratégie diagnostique dans les déformations précoces du rachis

Auteur, année,
référence

{5}

Objectif Méthodologie,
niveau de preuve
entre la multicentrique

classification des | 4
scolioses a début
précoce et la
fonction

respiratoire

1.2  Evaluation initiale

Population

précoce

Tableau 2 . Evaluation initiale dans les déformations précoces du rachis

Auteur, année,
référence

Brink RC, 2018
{6}

Kog T, 2013
{7}

Objectif
de preuve

Pertinence du  Etude comparative
calcul de l'angle | 4

costo-vertébral

sur des

radiographies 2D

Déterminer les  Etude
taux d'anomalies multicentrique
meédullaires 4

Méthodologie, niveau

Population

Scoliose
idiopathique

précoce

rétrospective | Scoliose a début Aucune

Intervention

forcée et volume
expiratoire maximale

seconde

Intervention

Scanner

al'lRM

Criteres de
jugement

Criteres de
jugement

Mesure de
costo-vertébral 3D

Anomalie médullaire

Résultats et signification

neuromusculaire,
syndromique et congénitale,
il n'y avait pas de relation
entre la CVF ou le VEMS
prédits et I'age, alors que
chez les patients atteints de
scoliose idiopathique, la
fonction pulmonaire prédite
diminuait avec I'age.

Résultats et signification

Angle costo-vertébral 2D était
corrélé avec wune rotation
axiale accrue et une lordose
apicale. Angle costo-vertébral
2D représente un indice
radiographique composite
basé sur la projection reflétant
la sévérité de la morphologie
apicale 3D complexe.

11,1 % anomalies

- 2,7% cavité syringomyélique
- 1,4% malformation d'Arnold-
chiari de type |

- 6,9% anomalies combinées
(malformation  d'Arnold-chiari
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Tableau 2 . Evaluation initiale dans les déformations précoces du rachis

Auteur, année,
référence

Murgai RR, 2019
{8}

Pereira EAC,
2017

{9}

Phillips JH, 2013
{10}

Campbell M,
2020
{11}

Objectif

Fiabilité
séquences
limitétes  d'IRM
dans la détection
des anomalies
médullaires.

Déterminer les
taux d'anomalies
médullaires dans
la populatin
britanique

de

Déterminer les
taux de mortalité
et de
complications
apreés chirurgie
Comparer la
charge des soins
des familles
d’enfants atteints
de scoliose
précoce a celui
des familles
d'enfants en
bonne santé.

Méthodologie, niveau Population Intervention
de preuve

Etude rétrospective Scoliose a début IRM

3 précoce

Etude retrospective Scoliose a début IRM

4 précoce

Revue de  dossier Scoliose a début | Instrumentation

monocentrique précoce rachdienne

4

Etude retrospective  Scoliose a début Early Onset

multicentrique précoce Scoliosis

2 Questionnaire
(EOSQ-24):  parti
charge financiere et
charge de soins

Criteres de
jugement

Comparaison
séguences

limitées

(Sagittal T1 et T2)

aux
conventionnelles

séguences

Anomalie médullaire

allRM

Taux de mortalité et

de complications

Score
questionnaire

du

Résultats et signification

de type | et cavité
syringomyeélique)

Sensibilité IRM a séquences
limitées de 100 % pour la
détection des anomalies
médullaires et réduction de

68% de la durée de I'lRM

5,6% anomalies

-2,8% malformations
combinées Arnold-Chiari de
type 1 avec une cavité

syringomyélique

- 1,4% cavité syringomyélique
avec une moelle attachée
basse

- 1,4% cavité syringomyélique
isolée

Taux de mortalité = 18% et
taux de complications = 84%

Les scores étaient plus
mauvais d'au moins 10 %
pour les familles atteintes
d'une scoliose a début
précoce et qu'elle que soit
I’étiologie
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Tableau 2 . Evaluation initiale dans les déformations précoces du rachis

Auteur, année,
référence

Glotzbecker M,
2014
{12}

Redding GJ,
2020
{13}

Redding G, 2017
{14}

Romberg K,
2020
{15}

Theologis AA,

Objectif

Analyser la
corrélation entre
les dimensions
de la  cage
thoracique et la
fonction
pulmonaire.

Développer e

taux d’enfants
développant une
obstruction des
voies
respiratoires
progressives
Mesurer la
fonction des
muscles

respiratoires

Evaluer la
relation entre la
mobilité
thoracique, la
déformation de la
cage thoracique
et la fonction
pulmonaire.

Déterminer si la

Méthodologie, niveau

de preuve

Etude transversale
rétrospective

3

Etude retrospective
longitudinale

4

Etude descriptive
transversale

2

Etude descriptive
transversale

3

Etude de cas

Population

Scoliose
précoce

Scoliose
précoce

Scoliose
précoce

Scoliose
précoce

m/

début

début

début

début

Pré-adolescents

Intervention

Radiographie EOS
Spirométrie

Spirométrie

Spirométrie
Radiographie EOS

Spirométrie

Spirométrie

Criteres de
jugement

Mesure de la
hauteur

radiographique T1-
T12 et T1-S1 ainsi
que le  volume
expiratoire maximal

seconde

Ratio volume
expiratoire maximal
seconde / capacité
vitale forcée

Mesure de la
pression inspiratoire
maximale, la

pression expiratoire
maximale et la

capacité vitale
forcée.
Mesure de

I'expansion et de la
déformation de la
cage thoracique.
Mesure de la
capacité pulmonaire
totale.

Mesure du volume

Résultats et signification

Faible corréaltion entre T1-
T12 et le VEMS (r=0,27,
P=0,004)

L'obstruction des voies
respiratoires était fortuite chez
24 % et persistante chez 76
%. 54 % enfants présentant
une obstruction persistante
ont développé une obstruction
progressive des voies
respiratoires.

La faiblesse des muscles
respiratoires est fréquente,
persistante (environ 55% des
normes prédites) et est
corrélée a des réductions de
la capacité vitale.

La mobilité thoracique était
significativement réduite en
moyenne 26,5 ans aprés la fin
du traitement chez les patients
traités par orthése ou par
chirurgie, par rapport aux
valeurs de référence, ce qui
n'‘a pas influencé la capacité
pulmonaire totale.

Les valeurs prédites en
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Tableau 2 . Evaluation initiale dans les déformations précoces du rachis

Auteur, année,
référence

2019
{16}

Matsumoto H,
2021
{17}

Ramo BA, 2021
{18}

Roye BD, 2020
{19}

Objectif

hauteur T1-T12
de 22 cm
proposé pour la
fusion
rachidienne chez
un enfant en
croissance  est
adéquate pour la
fonction

pulmonaire.
Etudier
I'association
entre la fonction
pulmonaire
évaluée par les
parents et les
tests de fonction
pulmonaire
Evaluer les

scores EOSQ-24
en focntion de
I'étiologique de la
classification C-
EOS.

Evaluer
I'association
entre la taille du
rachis thoracique
et la qualité de
vie.

Méthodologie, niveau Population Intervention
de preuve

4 asymptomatiques

Etude descriptive | Scoliose a début  Early Onset

transversale précoce Scoliosis

4 Questionnaire
(EOSQ-24)
Spirométrie

Etude pronostic Scoliose a début  Early Onset

2 précoce Scoliosis
Questionnaire
(EOSQ-24)

Etude descriptive  Scoliose a début Early Onset

transversale précoce Scoliosis

3 Questionnaire
(EOSQ-24)

Criteres de
jugement

expiratoire maximal
seconde et de la

capacité vitale
forcée

Score

Mesure de la
capacité vitale
forcée

Score

Score

Mesure de la
hauteur thoracique
T1-T12

Résultats et signification

pourcentage du volume
expiratoire maximal seconde
et de la capacité vitale forcée
pour les enfants normaux
ayant une taille T1-T12 de 22
cm a la maturité squelettique
étaient <50%.

Les parents signalent une plus
grande variabilité et des
valeurs inférieures pour le
score de la fonction
pulmonaire lorsque le
pourcentage de la capacité
vitale forcée (CVF%) est <
50%

Les étiologies syndromiques
et neuromusculaires  sont
associées a des scores EOSQ
inférieurs avant traitement par
rapport aux étiologies
congénitaux et idiopathiques.

Dés que les 18 cm de hauteur
thoracique réelle ou 80 % de
la hauteur thoracique attendue
sont atteints, la qualité de vie
continue de s'améliorer au fur
et a mesure que la hauteur
thoracigue augmente.
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2 Moyens thérapeutiques

2.1

211

Traitement conservateur

Etudes cliniques sur le traitement conservateur dans les déformations précoces du rachis

Tableau 3. Etudes cliniques sur le traitement conservateur dans les déformations précoces du rachis

Auteur, année,
référence

Objectif

Demirkiran, 2015 ' Evaluer Efficacité

{20}

Welborn, 2018
{21}

Shafer, 2021
{22}

Negrini, 2021
{23}

et tolérance
platre dans les
scolioses

congénitales

Evaluer facteurs
prédictifs de
succes de platre
EDF

Efficacité platre
EDF sur la
fonction
respiratoire

Evaluer Efficacité

et tolérance
platre dans les
scolioses

congénitales

Méthodologie, niveau
de preuve

Rétrospectif, IV

Rétrospectif, IV

Rétrospectif, IV

Rétrospectif, IV

Population Intervention
11 patients, | Série de platre de
scolioses correction

congénitales

Scolioses Série de platre de

infantiles correction. Deux
ans de suivi
minimum

50 patients, | Série de platre de

scoliose infantile | correction

34 patients. Série de platre de

correction

Criteres de
jugement

Correction angle de
Cobb, hauteur T1-
12, complications

Correction cobb.
Succes si < 10°
stable de 10 a 45°,
échec si > 45° ou si
chirurgie

Correction Cobb,
parametres
respiratoires
Correction cobb.
Succés si < 10°

stable de 10 a 45°,
échec si > 45° ou si
chirurgie

Résultats et signification

Age moyen 40 mois
Correction significative de
I'angle de cobb, suivi de 26
mois, 6 platres en moyenne,
pas de complications.

Cobb final >10° aprés le
dernier platre augmente de
7,5 fois le risque de
prgression de l'angle de
Cobb. Pas d’incidence de la
sévérité de I'angle de cobb
ou de I'age précoce.

Stabilisation ou amélioration

Cobb, parmeters
respiratoitres diminués
pendant le platre mais

réversible a I'arret. Age jeune
et angle de Cobb faible a
linstauration : facteurs de
bon pronostic

Efficaces sur les scolioses
idiopathiques comme
secondaires.
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2.1.2 Etudes cliniques sur latraction par halo cranien dans les déformations précoces du rachis

Tableau 4. Etudes cliniques sur la traction par halo cranien dans les déformations précoces du rachis

Auteur, année,

référence

Roye, 2020
{24}

lyer, 2019
{25}

Welborn, 2019
{26}

Objectif

Efficacité traction  Niveau Il

préopératoire ou
peropératoire sur
la réduction des
complications

lors du traitement

chirurgical de
pose de tiges de
croissance.

Efficacité traction
préopératoire ou
peropératoire sur
la réduction des
complications

lors du traitement

chirurgical de
pose de tiges de
croissance.

Efficacité traction
préopératoire ou
peropératoire sur
la réduction des
complications

lors du traitement

chirurgical de
pose de tiges de
croissance.

Méthodologie, niveau

Population

387 patients dont

57 traction
préopératoire et
69 traction

peropératoire

30 patients
scoliose infantile
idiopathique et
non idiopathique

42 patients. 12
patients avec
traction
préopératoire

Intervention Criteres de

Pose de halo avant Angle de Cobb pré-
pose de tiges de traction, post-traction
et postopératoire.

Pose de halo avant Angle de Cobb pré-
pose de tiges de traction, post-traction
et postopératoire.

Résultats et signification

de  Complications per et | Diminution significative du
postopératoires

risque de complications avec
le halo.

Diminution significative de
'angle de Cobb aprés
traction. 30 % de
complications : 8 infections
de site d’insertion des fiches
et un abceés cranien.

Diminution significative de
langle de Cobb apres
traction. 30 % de
complications.
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2.2 Traitements chirurgicaux

221

Etudes cliniques sur la fusion définitive dans les déformations précoces du rachis

Tableau 5. Etudes cliniques sur la fusion définitive dans les déformations précoces du rachis

Auteur, année,
référence

Xu, 2020
{27}

Poe-Kochert,
2016

{28}

Pizones, 2018
{29}

Kocyigit, 2017
{30}

Objectif Méthodologie, niveau Population
de preuve

Evaluation des Niveau lll 212 patients
résultats et des entre 9 et 11 ans.
complications
entre tiges de
croissance et
fusion définitive
Evaluation de  Niveau IV 119 patients.
lincidence et de Scolioses
scauses de infantiles et
complications secondaires
apres fusion
définitive  chez
des patients
avec tiges de
croissance
Evaluer risques Niveau lll 30 patients: 15
et bénéfices de groupe
la fusion observation, 15
définitive des groupe
scolioses arthrodéese
infantiles  aprés
tiges de
croissance
Evaluation de la| Niveau IV 30 patients: 10
faisabilité patients  groupe

Intervention

Pose de tige de
croissance (40) vs
fusion définitive
(170)

Fusion définitive
aprées tige de
croisance

Groupe
observation : tiges
de croissance

laissées en place
aprés larret de la
croissance.

Groupe arthrodése :

arthrodése définitive
a Jlarret de Ila

croissance.
Soit ablation tige de
croissange, soit

Criteres de
jugement

Correction angle de
cobb au dernier
suivi, parameétres
respiratoires,
complications

Incidence et natures
des complications a
deux ans de recul

Criteres

radiologiques et
démographiques de
la popluation étudiée

Critéres radiologique

Résultats et signification

Meilleure  correction  de
'angle de cobb, pas de
différence sur les parametres
respiratoires, complications
plus élevées dans le groupe
tige de croissance.

20 % de complications : 9%

d’infections, 6 Y%de
complicatiosn mécaniques.
Moyenne de 15

complications par patient.

Critere pour arthrodése :
rupture d’implants, cobb >
50°,  scoliose  évolutive,
déséquilibre sagittal.

9 patients/ 10 du groupe
« ablation matériel » ont vu

PNDS Deformations précoces du rachis / 2022
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Tableau 5. Etudes cliniques sur la fusion définitive dans les déformations précoces du rachis

Auteur, année,
référence

Objectif

d’ablation des
tiges de
croissance en fin
de croissance

Méthodologie, niveau
de preuve

Population

ablation matériel,

10 fusion
définitive, 10
poursuite
allongement

Criteres de
jugement

Intervention

fusion définitivé, soit
poursuite
allongement

2.2.2 Etudes cliniques sur les tiges de croissance traditionnelles dans les déformations précoces du rachis.

Tableau 6. Etudes cliniques sur les tiges de croissance traditionnelles dans les déformations précoces du rachis.

Auteur, année,
référence

Akbarnia, 2014
{31}

Bauer, 2019

{32}

Bekmez, 2019
{33}

Objectif

Comparaison de Niveau IV
I'efficacité  des
TGR et MCGR

Comparaison Niveau llI
des scores de
qualité de vie
entre TGR et

MCGR

Comparaison
des scores de
qualité de vie,
résultats clinques
et radiologiques
entre TGR et
MCGR

Niveau Il

Méthodologie, niveau
de preuve

Population

12 MCGR/12
TGR appariés
selon ['étiologie,
le sexe, age et
sévérité de
I'angle de Cobb

156 TGR, 114
MCGR

10 TGR, 10
MCGR

Criteres de
jugement

Intervention

Résultats et signification

leurs parmeétres
radiologiques se dégrader

Résultats et signification

Age moyen 6,8 ans, Correction angle de Correction de la courbure

recul moyen 2, 5|cobb,
ans tronc, taux
complications.

Remplissage du EOSQ24
score EOSQ-24

Pose Tige EO0SQ24,
croissance paramétres
radiologiques

allongement | principale, allongement du
de tronc T1-S1 et complications

similaires dans les deux
groupes. Inteventions
chirurgicales beaucoup
moins importantes dans le
groupe MCGR.

Amélioration du score sur la
fatigue et charge dans le
groupe MCGR. Pas sur la
satisfaction.

Pas de différence
significative sur les scores de
qgualité de vie ou les
parmeétres cliniques et
radiologiques entre les deux
groupes

15
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2.2.3

Etudes cliniques sur les tiges de croissance magnétique dans les déformations précoces du rachis.

Tableau 7. Etudes cliniques sur les tiges de croissance magnétique dans les déformations précoces du rachis.

Auteur, année,
référence

Cheung, 2020
{34}

Choi, 2017
{35}

Hosseini, 2016
{36}

Lampe, 2019

{37}

Lebon, 2017
{38}

Objectif

Evaluation de la
correction du
plan sagittal
avec des MCGR

Evaluation des
complications
des MCGR

Evaluation
résultats
cliniques et
radiologiques
des MCGR

Evaluer les
résultats et les
complications

aprés pose de

MCGR apres
chirurgie de
conversion (
ATCD de TGR)
Evaluation
efficacité et

complications

Méthodologie, niveau
de preuve

Niveau IV

Niveau IV

Niveau Il

Niveau IV

Niveau IV

Population

10 patients

54 patients. 30
poses primaireset
24 conversion de
TGR

23 patients. Age
moyen 6, 6 ans

24 patients

30 patients . Age
moyen 9,1 ans

Intervention

MCGR. 2 ans
minimum de suivi

Pose MCGR. 7 ans
de suivi

MCGR. 2 ans de
suivi

MCGR apres pose
de TGR

MCGR. Suivi moyen
de 18 mois

Criteres de
jugement

Reconstruction 3D a

partir
radiographies
biplanaires.

de

Complications parties

molles
mécaniques

Résultats
radiologiques
cliniques
complications

Résultats
radiologiques
cliniques
complications

Résultats
radiologiques
cliniques
complications

et

Résultats et signification

Principaux changements
dans le plan sagittal et
coronal au moment de
'implantation de la tige.

38 % de complications.

28 % de chirurgie de
révision. 4 % infections.

Cobb de 61° a 34°/

Hauteur T1-S1 de 252 a
288mm. 41 effets
indésirables sur 11 patients.

Peu de correction de I'angle
de Cobb mais pas de
progression. Gain de taille
possible. 19 chirurgies de
révision sur 10 patients

Cobb moyen 66° en préop.
44° au dernie suivi. Gain de
taille attendu : 40 mm.

Gain de taille réelle : 28 mm.
24 complications.

8 patients ont eu une
diminution sprogressive des
allongements.

13 chirurgie de reprise
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Tableau 8. Etudes cliniques sur les prothéses costales extensibles (VEPTR) dans les déformations précoces du rachis.

Auteur, année,
référence

Bachabi, 2020
{39}

El Hawary, 2020
{40}

Peiro-garcia,
2021
{41}

Objectif

Evaluation
résultats VEPTR
vs TGR

Résultats
cliniques et
radiologiques
VEPTR

Complications a
2 ans de suivi
chez les patients
avec VEPTR Vs
MCGR

Méthodologie, niveau
de preuve

Niveau Il

Niveau Il

Niveau IV

Population

50 patients TGR,
22 patients
VEPTR

59 patients. Age
moyen. 6,1 ans.

35 patients. 20
patients VEPTR,
15 patients
MCGR

Intervention

Etudes cliniques sur les prothéses costales extensibles (VEPTR) dans les déformations précoces du rachis.

Criteres de
jugement

TGR ou VEPTR. 5 Pourcentage de

ans de
minimum.

Pose VEPTR. 5 ans

de suivi

VEPTR ou MCGR

suivi | correction, taux de

complications

Résultats sur le
debré de courbure,
le gain de taille

Taux de
complications et de
réopérations.

Résultats et signification

TGR taux de complications
moindre que VEPTR.
Pourcentage de correction et
gain de taille meilleur avec
TGR que VEPTR.

Cobb de 72° préopératoire a
60° au dernier suivi. Objectif
de croissance T1-S1 atteint
chez 80 % des patients.

65 % de complciations de le
groupe VEPTR, 14 % dans le
groupe MCGR. 50 % de
réopérations a 2 ans dans le
groupe VEPTR contre 13 %
dans le groupe MCGR.
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2.2.5 Etudes cliniques sur les techinques basées sur la compression (VBT, VBS) les déformations précoces du rachis.

Tableau 9. Etudes cliniques sur les techinques basées sur la compression (VBT, VBS) les déformations précoces du rachis.

Auteur, année,
référence

Betz, 2010
{42}

Bumpass, 2015
{43}

Samdani, 2014
{44}

Objectif Méthodologie, niveau
de preuve

Résultats a 2 ans ' Niveau IV
de recul des

VBS.

Résultats Niveau IV
cliniques et
radiologiques de

VBS

Résultats a 2 ans ' Niveau IV
de recul des VBT

Population

28 patients.
Scoliose
idiopathiqgue en
tre 20 et 45°
Risser 0

31 patients

11 patients
scoliose
idiopathique.
Thoracique Age
moyen 12,6 ans.
Risser 0

Intervention

VBS

VBS

VBT

Criteres de

jugement

Résultats et signification

Correction de I'angle |87 % de succés sur les

de cobb

Correction de 'angle

de cobb

Correction
parametres
radiologiques.

scolioses lombaires. 79 %
sur les scolioses thoraciques
de moins de 35°

Contréle de I'évolutivité
(<10°de progression) dans
61% des cas. Coubrues <
35° sont controlés dans 75%
des cas. Les patients

Cobb moyen préopératoire :
45 ° Cobb moyen a 2 ans
13°. Trés bonne correction

de la contre-courbure
lombaire. Pas de
complication.

2.2.6 Etudes cliniques sur les techniques basées sur la distraction (Shilla, Luque) dans les déformations précoces du rachis.

Tableau 10. Etudes cliniques sur les techniques basées sur la distraction (Shilla, Luque) dans les déformations précoces du rachis.

Auteur, année,
référence

Ouellet, 2011
{45}

Objectif Méthodologie, niveau
de preuve

Analyse résultats  Niveau IV
MTL

Population

5 patients

Intervention

Criteres de

jugement

Chariot moderne de  Paramétres

Lugue (MTL)

radiologiques

Résultats et signification

Correction de I'angle de cobb
de 60) a 21°. Croissance du
tronc de 77 % par rapport a
la croissance attendue. Une
chirurgie de révision.
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PNDS Deformations précoces du rachis / 2022



Tableau 10. Etudes cliniques sur les techniques basées sur la distraction (Shilla, Luque) dans les déformations précoces du rachis.

Auteur, année,
référence

Objectif Méthodologie, niveau

de preuve

Luhman, 2017 Analyse résultats Niveau IV
{46} Shillavs TGR

2.3 Résultats fonctionnels et qualité de vie

Tableau 11. Résultats fonctionnels et qualité de vie .

Auteur, année, Objectif Méthodologie, niveau
référence de preuve
Hell, 2019 Score de qualité Niveau IV
{47} de vie entre TGR
et MCGR
Johnston, 2017 | Résultats Niveau IV
{48} cliniques et
radiologiques
Mastumoto, Association Niveau IV
2021 résultats
{17} cliniques et
fonction

respiratoires

Population

36 patients (18
dans chaque
groupe) appariés
selon age,
diagnostic,
étiologie. Age
moyen 7, 2 ans.

Population

56 patients

12 patients en fin
de traitement
aprés  chirurgie
« de

croissance »/
population saine

176 patients
issus d’'un
registre sur 33
centres.

Intervention

Shilla ou TGR

Intervention

TGR ou MCGR

TGR et MCGR

Criteres de
jugement

Angle de
hauteur
complications

Criteres de
jugement

EOSQ24

EOSQ24,
Explorations
fonctionnelles
respiratoires,
d’effort

EOSQ24,
Explorations
fonctionnelles
respiratoires
%FVC)

SRS22,

Résultats et signification

Cobb, Résultats similaires entre les
T1-T12, deux

groupes. Taux de
complications identiques.

Résultats et signification

Pas de différence de score
de qualté de ve entre les
groupes. Différence  en
fonction de I'étiologie, de la
sévérité de la déformation et
des complications.

Scores diminuées par
rapport a la population
générale; meme niveau
d’activitt  mais demande

fonctionnelle plus importante.

Qualité de vie respiratoire
diminue quand la FVC chute
en dessous de 50 %
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Tableau 11. Résultats fonctionnels et qualité de vie .

Auteur, année, Objectif Méthodologie, niveau Population Intervention Criteres de
référence de preuve jugement
Ramo, 2021 Facteurs Niveau I 610 patients Etiologies ;
{18} pronostique  sur issus d’un Parameétres
la qualité de vie registre radiologiques,
classification (C-

EOS), EOSQ24,

3 Revues systématiques de la littérature

Tableau 12. Revues systématiques de la littérature

Résultats et signification

L’étiologie a un impact
important sur la qualité de
vie. Les scolioses
syndromiques et
neuromusculaire sont
associées a des résultats
cliniques mauvais. La
sévérité et les parameétres
radiologiques ont peu
d’'impact.

Auteur, année, Objectif Stratégie de Criteres de Populations et Criteres Résultats et signification
référence recherche sélection des techniques (ou d’évaluation
renseignée études produits) étudiées
(oui/non)*
Bednar, 2021 Comparaison Oui EOS. Parameétres Résultats clinques et qualité de
{49} MCGR avec les MCGR vs autres radiologiques, taux vie, complications similaires aux
autres dispositifs techniques de complications, ' autres dispositifs.

qualité de vie (
EOSQ24°, niveau
sériques ions
métalliques

~date de début et fin de la recherche, bases de données, mots clés renseignés
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Annexe 1. Recherche documentaire et sélection des articles

Recherche documentaire

Sources consultées Bases de données : Medline (Pubmed)
Sites internet : PUBMED

Période de recherche 2011-2021

Langues retenues Anglais, Francais

Mots clés utilisés Early onset Scoliosis

Nombre d’études recensées 787

Nombre d’études retenues 342

Nombre d’études présentées 52

Critéres de sélection des articles

Les criteres d’exclusion entre études recensées et retenues étaient: articles non anglophones, pas
d’abstract, hors sujet, lettre a I'éditeur, case report, étude in vitro.

Les articles présentés dans cet argumentaire ont été sélectionnés parmis les articles retenus selon les
critéres suivants :

- Date de publication

- Journal éditeur

- Langue de publication (i.e., anglais)

- Sujet traité (i.e., déformation précoce du rachis)

- Niveau de preuve de la publication

Flow-charts des articles analysés

Annexe 2. Liste des participants

Ce travail a été coordonné par le Pr Raphaél Vialle, PU-PH, Chef de service de chirurgie orthopédique et

Recherche Early
i 87
articles/ 10 ans

Criteres d’exclusion :
* articles non anglais
* pas d'abstract
* hors sujet

* lettre a I'éditeur
* case report
* validation culturelle de
questionnaire anglophone

* étude invitro 342 Articles retenus

RESULTATS

TRAITEMENTS COMPLICATIONS EXPOSITION ETIOLOGIE FONCTIONNELS/
CHIRURGICAUX lollioelels QUALITE DE VIE

Méta-analyses/ avis
d’experts
30 articles

HALO
Fusion | sPrinG J_NEUROLOGIQUES TRAITEMENT DIAGNOSTIC CONSEQUENCES
e Ss:IT:_Tf METALLOSE CONSERVATEUR PSYCHOLOGIQUES
“G’E‘ETE; INFECTION
RETENTISSEMENT

PULMONAIRE
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réparatrice de I'enfant (Hopital Armand Trousseau, 26 avenue du Dr Arnold Netter, 75012 Paris, France) et
membre du centre de référence malformations vertébrales et médullaires C-MAVEM.

Ont participé a I'élaboration du PNDS :

Rédacteurs
e Pr Raphael VIALLE, Chirurgien orthopédiste, Paris
e D' Tristan LANGLAIS, Chirurgien orthopédiste, Paris.
e D" Raphael PIETTON, Chirurgien orthopédiste, Paris
e Mme Nezha LENZI, PhD, Chargée de Mission, Fédération Hospitalo-Universitaire
MAMUTH, Maladies Musculo-Squelettiques et Innovations Thérapeutiques - Paris

Groupe de travail multidisciplinaire
e Dr Romain LAURENT, Chirurgien Orthopédiste Pédiatre, Centre Hospitalier du
Luxembourg, 4 rue Nicolas Ernest Barblé, 1210 Luxembourg
e Pr Brice ILHARREBORDE, Chirurgien Orthopédiste Pédiatre, CHU Robert Debré — APHP,
Boulevard Serurier, 75019 Paris
¢ Mme Christine CHENOT, Association Scoliose et Partage, 29, rue de Vandoncourt, 25230
SELONCOURT

Gestion des intéréts déclarés
Tous les participants a I'élaboration du PNDS sur les déformations précoces du rachis ont rempli une
déclaration d’intérét disponible sur le le site internet du centre de référence (www.c-mavem.fr).

Les déclarations d’intérét ont été analysées et prises en compte, en vue d’éviter les conflits d’intéréts,
conformément au guide HAS « Guide des déclarations d’intéréts et de gestion des conflits d'intéréts » (HAS,
2010).

Modalités de concertation du groupe de travail multidisciplinaire
Réunions physique :

Visioconférence ou e-meeting

Correspondancespar courrier électronique
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