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Dystrophie musculaire oculopharyngée

Maladie évolutive dite « rare » qui survient généralement entre 40 et 60 ans,
ayant une incidence de 1: 1 000 au Québec. Elle est mieux connue dans
certaines regions, berceaux de la maladie, comme Montmagny et I’Islet
(Trembly-Tymczuc et al., 1992). Sa transmission autosomique est genéralement
dominante et plus rarement transmise selon un mode récessif (Brais et al.,
1998). La sévérité et survenue chronologique des symptdmes est hétérogene,
parfois dans la méme fratrie. Le diagnostic est souvent tardif et peut étre
confondu avec la vieillesse ou d’autres maladies (ex.: myasthénie grave)
(Young et al., 1997, Lee et al, 2008, Aryani et al., 2017, Mensah et al., 2014,
Raz & Raz, 2014).

Survenue chronologique et fréquence des principaux
symptomes (Nadeau, 2018, Brisson, Gagnon, Brais & Mathieu, 2018)

. > Les premiers symptdmes a survenir dans la DMOP sont les suivants :
Au-dela de la dysphagie, ptose palpébrale et faiblesse des membres inférieurs et sont
tose palpébrale considérés comme des symptgmes frequen'gs o
P paip > Ladysphagie et la ptose palpébrale se manifestent & un &ge moyen de
et de la 54 ans, tandis que la faiblesse des membres inférieurs survient en
. moyenne a 58 ans
dysphagie » La faiblesse des membres supérieurs peut survenir plus tard dans
I’évolution de la maladie et s’avere également fréquente
> Des symptdmes moins souvent décrits peuvent aussi étre fréquents, il
s’agit de la fatigue, de la dysphonie et de I’hypersécrétion pharyngée

Ce qu’en disent des personnes qui vivent avec la DMOP

e ) / Résumé des entrevues exploratoires (Nadeau, 2018) \
J'ai peur de mourir

StoUffé ‘% Autonomie fonctionnelle progressivement diminuée: préparation des repas,
etoufree, comme ma hygiéne, courses, entretien ménager et autres taches

Activités quotidiennes fragmentées par des temps de repos

‘% Limitations fonctionnelles allant de pair avec la sévérité et 1I’évolution de la
atteinte modérée maladie

‘% Besoin d’aide d’autrui et d’aide (s) technique(s) croissant malgré les stratégies

mere'" Mme C., 74 ans,

\ d’adaptation développées par les personnes atteintes [



"' ...au teléephone,
j'ai beau prononcer,
parler lentement,
mais les gens ne
comprennent pas "'

"J'ai fait plusieurs
pneumonies
d'aspiration "

Mme D., 69 ans,
atteinte sévere

" La fatigue; méme
les gens de notre
entourage ne
comprennent pas **

Monsieur B., 77 ans
atteinte modérée

""Je suis plus
capable de me

coiffer"
Mme A., 56 ans,
atteinte modérée

La qualité de vie selon les personnes atteintes

Les symptdmes physiques (perte de poids, dysphagie, dysarthrie, dysphonie,
régurgitation, toux, étouffement et autres) peuvent amener un déséquilibre
psychologique, de I’isolement, une perte de 1’estime de soi, et parfois méme un
sentiment de rejet. Le soutien psychologique peut étre bénéfigue méme en
I'absence de symptémes psychopathologiques, dans le but d'accompagner les
personnes atteintes et leur famille & s'adapter émotionnellement a la maladie et
son évolution.

Symptdmes, manifestations et conséquences moins connus

Outre les symptdmes principaux, quelques études relatent des manifestations
Ou conséquences moins connues.

» Seulement 5 a 10 % des cas de DMOP ont une atteinte plus sévere
(Trollet et al., 2014)

» Deénutrition / aspirations bronchigues pouvant mener au déces
(Urtizberea, 2004)

» Fatigue sévere reliée aux limitations fonctionnelles, présence de
douleur, participation sociale limitée (\Van der Sluijs et al., 2016)

> Sévérité de la dysphagie ayant un impact sur la qualité de vie
(Youssof, 2016)

» Limitations fonctionnelles incluant celles liées a la faiblesse des
membres supérieurs et la douleur devant étre évaluées (Youssof, 2015,
2016)

Besoins multiples = soutien multidisciplinaire vers I’objectif
INTERDISCIPLINAIRE d’amélioration de la qualité de vie

LA DYSTROPHIE MUSCULAIRE (omop)

TRAVAILLEUR ) La personne atteinte
SOCIAL au cceur d’une équipe INTERDISCIPLINAIRE
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ADAPTE

} =) CHIRURGIEN

FAIBLESSE DES MEMBRES
INFERIEURS
déséquilibre - chutes

FAIBLESSE DES MEMBRES
SUPERIEURS
limitation a lever les bras

FATIGUE ET DOULEURS
RECURRENTES limitations
importantes aux AVQ

DYSPHONIE et DYSARTHRIE
limitation dans la
communication

HYPERSECRETIONS
PHARYNGEES
toux, étouffement

r ORTHOPHONISTE == PHYSIOTHERAPEUTE == PSYCHOLOGUE et autres

FAIBLESSE MUSCLES i
VISAGE COU - TRONC
facies plat, terne, fatigué

NUTRITIONNISTE == NEUROPSYCHOLOGUE *=NEUROLOGUE s MEDECIN GENERALISTE == KINESITHERAPEUTE
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n de la musculatu
et des structures de la gorge. Des
oniques peuvent étre enseignées pour amélio
utition. Chirurgie / dilatation possible selon la sévéri
e la dysphagie.

Ptose paupiere Consultation et suivi en ophtalmologie, possibilité de
supérieure chirurgie adaptée selon condition de la ptose.

Faiblesse muscles  msm)  Ajde technique selon évaluation en ergothérapie et
proximaux; Ml et MS physiothérapie, aide aux AVQ selon besoins, adaptation
domiciliaire selon évolution.

Fatigue contraignante ms) Apprentissage de la gestion d’énergie, enseignement aux
proches au besoin (ex.: infirmiere, ergothérapeute,
psychologue).

Hypersécrétions = Ense_ign_ement a une hygié_ne buccale et dentaire optimale
pharyngées (hygiéniste dentaire, dentiste). Elévation de la téte selon
importance des sécrétions et adaptation du lit en

consequence (augmente confort et facilite déglutition).

Dysphonie, Dysarthrie m=) Evaluation et intervention en orthophonie pour dysphonie
et dysarthrie (exercices adaptés, stratégies selon
identification des besoins).

Douleur(s) ation et suivi médical pour antidouleur
nérapie Kinésithérapie, massothérapie, exerc
détente sans douleur.

MIEUX CONNAITRE C’est devenir un facilitateur du retour

tA DYSTRORSSS a I’autonomie malgré les déficiences
de la personne atteinte, en
I’accompagnant dans la satisfaction
de ses besoins.

MUSCULAIRE
OCULOPHARYNGEE
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