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> explosion des technologies connectées (cap-
teurs synchronisés avec une application mobile)
estaujourd’huiincontestable. Pourtant peud’ap-
plications s’adressent aux maladies rares [1].
A Paide d’exemples adaptés a la maladie de
Duchenne, nous proposons de montrer, que des
données vitales, comportementales, fonction-
nelles, etc. recueillies en continu par le patient
lui-méme, permettraient d’anticiper ou de pré-
venir des complications (orthopédiques, car-
diaques ou respiratoires, etc.), et d’offrir ainsi
la perspective d’une meilleure prise en charge
médicale, et d’une amélioration de sa qualité et
de son espérance de vie. <

Diagnostic et suivi d’une dystrophie musculaire
de Duchenne

Le diagnostic de la dystrophie musculaire de Duchenne
(DMD) repose aujourd’hui principalement sur la mise en
évidence d’une diminution voire disparition totale de
la dystrophine ainsi que sur la recherche de mutations
sur le géene DMD. Des examens cliniques convention-
nels (e.g., anamnése, questionnaire, imagerie, biop-
sie, électromyogramme, dosage de CPK...; Tableau /)
completent ces analyses. Cependant, certaines com-
posantes ne disposent pas aujourd’hui de moyens
d’évaluation assez fiables pour suivre le patient, et les
échelles et les scores fournis donnent des informations
non continues [1]. Ceci diminue leur sensibilité [3]
et rend difficile I’évaluation et la prise de décision
concernant ces activités fonctionnelles (comme la
nature et les effets des troubles respiratoires au cours
du sommeil [2], etc.).

A ces limites liées a I'évaluation, s’ajoute la fréquence
des consultations. Le suivi, habituellement semestriel
chez I'enfant et annuel chez I"adulte, dépend principa-
lement de I’état du patient, de la proximité d’un centre
de soin et des habitudes du centre multidisciplinaire [3].
Les instantanés de I’état des sujets peuvent s’avérer
insuffisants pour déceler a temps une dégénérescence
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fonctionnelle ou une aggravation des parameétres de santé souvent
responsables de complications. Ceci est d’autant plus limitant que
ces processus ne sont pas linéaires.

Les tests proposés dans cette étude, qui reposent sur des tests non-
invasifs obtenus par le biais d’outils connectés, peuvent compléter ces
informations cliniques, permettant ainsi de pallier a certaines de ces
limites.

Outils connectés

Parmi les nombreux outils connectés existants on trouve des
montres, des bracelets, des bagues, des petits boftiers, des smart-
phones et divers éléments s’y intégrant. Ceux-ci présentent de nom-
breux avantages (Tableau [1A).

Leur omniprésence facilite la capture d’informations, permettant
de mieux suivre et analyser notre mode de vie, de jour comme de
nuit, ol que nous nous trouvions. Ces objets sont aussi congus pour
communiquer les informations captées en temps réel au systéme
médical, afin que ce dernier les analyse et le cas échéant inter-
vienne. L'un des grands avantages de ces outils connectés est leur
faible coit et leur simplicité d’utilisation. A titre d’exemple, les
dispositifs actuels requis pour réaliser un ECG ou une échographie
sont incomparablement plus onéreux qu’un smartphone, alors
que ce dernier peut servir pour réaliser les deux types d’examens.
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€léments évalués
Développement Fonctions motrices - Raideurs

neurologique Douleurs - Activités sociales

Tests de force
Force musculaire Capacité a reproduire des

mouvements

Capacités physiques - Capacités
fonctionnelles des membres -

: €valuations de la
Atteintes

B démarche et de la posture
fonctionnelles

- Amplitudes articulaires -
Aptitudes a se lever et s’assoir
Capacité de marcher

Fonctions pulmonaires - Mesures
de pression de I’cesophage
Forces musculaires respiratoires
lors de la toux

Atteintes respiratoires  Capacité vitale forcée - £tude

Analyse des gaz du sang

des gaz du sang - Sniff nasal
inspiratory pressure (SNIP)
€valuation des troubles

respiratoires du sommeil

Douleurs précordiales

) ) Palpitations

Atteinte cardiaque . .
Lipothymies et pertes de

connaissances

Méthodes

Outils mécaniques
(ex. dynamométre)

Goniomeétre

Epreuves fonctionnelles
respiratoires

Polysomnographie

Limites

Questionnaires
Outils d’imagerie
(type élastographie)

Difficultés liées a I'extréme

Testing manuels

faiblesse, aux possibles
contractures et aux stratégies
compensatoires

Volonté du myopathe a se

Questionnaires - Analyses vidéos

soumettre a Ieffort - Capacités

Gyroscope - Accéléromeétre

physiques au moment de
I’évaluation - Facteurs externes

Test de 6 minutes de marche

(encouragements)

Manque d’études concernant les
troubles respiratoires nocturnes
sur le long terme - Difficulté pour
les patients d’auto-évaluer leurs
capacités respiratoires

électrocardiogramme (€CG)
Holter - £CG - Echographie
€tude du faisceau de His

Parfois symptomatique

Tableau I. Principaux outils d’évaluation des atteintes de la DMD.

Médecins et patients peuvent s’équiper de ces outils. Leur facilité
d’utilisation permet a 'utilisateur de se concentrer sur I’interpré-
tation des données plutdt que sur la maniére de les collecter [4].
Recueillir autant de données pour un grand nombre d’individus
garantit a la fois la qualité et la significativité des analyses et de
leurs conclusions basées sur de larges cohortes. Nul doute que la
nature de ces données fera a I’avenir partie de I'arsenal intégré
dans le systéme de santé [6].

Il semble évident que ces nouvelles technologies pourraient étre
adaptées afin de permettre une analyse beaucoup plus fine de la
mobilité du myopathe ainsi que d’autres indicateurs de sa santé. €n
outre, ils pourraient s’avérer utiles dans I"évaluation de Pefficacité
thérapeutique lors d’essais cliniques.

Lintérét pour les personnes atteintes de myopathies

En utilisant des outils connectés, les patients atteints de DMD
pourraient collecter, sur de longues périodes, et en (quasi-)continu,
des données quantifiables, fiables et objectives relatives a leur état
de santé et a histoire naturelle de leur maladie (Tableau II4). s
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pourraient ainsi renforcer le lien avec leur médecin, les
transformant en vrais partenaires de santé.

Ces données compléteraient de maniére efficace les
informations tirées des visites médicales périodiques.
Citons quelques exemples d’objets connectés pouvant
s'intégrer a I’évaluation de la force musculaire, des
atteintes fonctionnelles ainsi que des troubles respira-
toires et cardiaques.

+ La force musculaire

Un pas important a été réalisé au sein de I'linstitut de
Myologie de la Pitié-Salpétriere par la création d’outils
comme MyoTool (Myogrip, MyoPinch) et la validation
de la fiabilité des mesures obtenues sur les patients
atteints de DMD et d’amyotrophie spinale (SMA) [5, 6].
Un dispositif connecté, la Grip Ball mesurant la force
de préhension palmaire chez les personnes dgées [7],
et estimant ainsi leur capacité a vivre de fagon auto-
nome, pourrait évaluer ces parametres chez les patients
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Figure 1. La santé connectée : détecter pour réagir plus vite.

DMD [8]. Des applications ciblant la maladie de Parkinson peuvent
également s’avérer utiles, comme par exemple I"application évaluant
le tapotement des doigts [9]. Certains jeux sur smartphone [10] dont
le but est d’appuyer sur certains points éclairés selon un rythme défini
ne nécessiteraient qu'une simple adaptation et pourraient analyser la
vitesse de frappe et la précision du geste.

* Les atteintes fonctionnelles

Les informations sur le nombre et la cadence de pas réalisés
dans la journée, la distance parcourue, le nombre d’étages montés
et méme sur la démarche peuvent renseigner sur la motricité. Un
outil connecté développé par I'Institut de Myologie a Paris propose
d’évaluer Pactivité a distance des patients atteints de DMD [11] en
détectant et analysant les mouvements liés a I'utilisation des chaises
roulantes [12].

Une étude [13], réalisée chez les patients DMD, a permis d’évaluer
la marche des sujets ainsi que leur fréquence cardiaque. Il a été
démontré que I'application smartphone permettant ’enregistrement
des données du test de 6 minutes de marche [14] produisait des
résultats identiques a ceux récupérés lors de I'examen clinique [15],
la seule différence étant bien siir liée a I’observation du clinicien.
Par conséquent, le patient pourrait, avec I'accord de son médecin,
tester lui-méme, a une fréquence convenue, le test de 6 minutes de
marche [16] ou méme le test assis/debout [17]. Les données obte-
nues suite a la réalisation réguliere de ces tests permettraient de
pallier les limites des tests actuels.

Différentes applications [18, 19] présentes sur smartphones servant
aujourd’hui de goniometre
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[20] pourraient étre utilisées chez les patients atteints
de DMD pour évaluer les pertes d’amplitudes articu-
laires dues aux raideurs. Elles permettraient d’opti-
miser la prise en charge des patients des diminution
de ces amplitudes et d’empécher le développement de
déformations liées aux fibroses tissulaires [21], pré-
servant leurs capacités de marche.

« Les atteintes respiratoires

Les outils analysant la fréquence respiratoire, la capacité
vitale forcée et la saturation en 02 pourraient s’avérer
utiles pour étudier les atteintes respiratoires.

De plus, les faiblesses musculaires des voies aériennes
supérieures, inhérentes @ la DMD, peuvent induire une aug-
mentation des troubles respiratoires lors du sommeil, jus-
tifiant Putilisation de capteurs polysomnographiques [22].
Evaluer le sommeil en continu avec ces outils pourrait
optimiser Iintroduction précoce d’assistants respiratoires
pour prévenir d’éventuelles complications respiratoires.

« Les atteintes cardiaques

Les outils réalisant un €CG ou mesurant la fréquence
cardiaque et la tension artérielle permettront d’évaluer
d’éventuelles atteintes cardiaques. Ils ont déja permis
de dépister et de diagnostiquer certaines pathologies
comme des arréts cardiaques [23, 24] et des mécanismes
de tachycardie supraventriculaire chez les enfants [25].
lIs peuvent anticiper ces mécanismes au moins aussi bien
que le moniteur Holter utilisé a ce jour, mais a un moindre
colit et avec davantage de confort.

Lintérét pour le clinicien

Au-dela de I’accélération du diagnostic ou de la prise
en charge, ces outils permettront de diminuer ou
d’optimiser les fréquences des visites du praticien; le
patient gérant lui-méme ses examens de routine, s’il y
a urgence le médecin sera averti et réagira en consé-
quence [26] (Figure 1). Un tel schéma laisserait plus
de temps au médecin pour s’occuper des patients qui
en ont le plus besoin, comme ceux souffrant de troubles
aigus ou graves, leur permettant ainsi de passer plus de
temps avec chaque patient, d’approfondir leur examen
clinique ou leur apporter conseil.

La quantité et la qualité des informations obtenues
permettront de mieux comprendre I'histoire naturelle
de la maladie et renseigneront le médecin sur les
habitudes de ses patients ou sur d’éventuelles per-
turbations. De plus, les objets connectés pourraient
révéler les impacts de la DMD sur d’autres parametres
de santé encore inconnus a ce jour. En conclusion, ces
outils permettraient d’améliorer la compréhension de
la maladie, de définir de nouveaux indicateurs de la



A Avantages

« Tests non invasifs

- Evolutivité et diversité des outils (smartphones, tablette, bagues, ceintures, vétements, etc.)

- Economiques, ergonomiques, peu onéreux et donc omniprésents
+ De plus en plus miniaturisés, non encombrants et donc faciles a utiliser
« Polyvalents (un méme objet collecte divers types de données)

« Mesures effectuées de jour et de nuit, possiblement méme en continu

- Collecte d’informations sur les données vitales, autres parametres biologiques, comportementaux et géographiques

« Reliées, en temps réel, par internet aux systemes de santé et aux bases de données

« Alertent le systeme médical lors de dégradation de données de santé

« Mesures de I’efficacité thérapeutique lors d’essais cliniques

B Limites
« l’Gge précoce ou avancé des patients peut en restreindre I"utilisation
« Les objets connectés restent limités aux tests non invasifs
« Leur utilisation peut générer un effet anxiogéne

+ Leur manque de fiabilité et de régulation

- Le besoin de clarté sur la sécurisation et la confidentialité des données de patients

+ Le besoin de formation des cliniciens a ces outils connectés et I’analyse des données

« La nécessité d’importants moyens pour enregistrer, stocker et analyser les gigantesques bases de données

Tableau Il. Avantages et limites des objets connectés.

détérioration ou de I’évolution de la maladie et de personnaliser les
soins.

Malgré leurs multiples qualités et promesses, les outils et applications
connectés de santé ont cependant certaines limites (Tableau //B) dont
la plupart restent encore a découvrir, méme si des obstacles poten-
tiels sur leur utilisation font déja I'objet d’études [27, 28].

Conclusion

Les outils connectés tendent a devenir d’excellents moyens d’éva-
luation des pathologies en général. Dans le cas des maladies neuro-
musculaires, le suivi des paramétres de santé par des technologies
non-invasives permettra de pallier certaines limites des moyens
d’évaluation actuels. Les informations objectives et quantitatives
recueillies sur de longues périodes pourront aider a la prise en charge
du patient et a 'identification de complications, dés leur apparition,
facilitant le travail des professionnels de santé.

Au-dela du suivi thérapeutique, ces objets connectés ne pourraient-
ils pas étre considérés, a moyen terme, comme des outils d’aide au
diagnostic ?
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€n ce qui concerne la maladie de Duchenne, ils peuvent
servir de dispositifs d’évaluation des criteres observés
lors des consultations médicales. Mesurer force muscu-
laire, activités fonctionnelles, capacités respiratoires
et cardiaques semble d’ores et déja facilement réali-
sable par le patient lui-méme.

Leur utilisation pourrait rapidement s’étendre a
la majorité des pathologies neuromusculaires. Un
vrai bénéfice dans le cadre de la prise en charge du
patient. ¢
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