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Introduction

La dystrophie rachidienne de croissance (DRC),
ostéochondrose spinale ou maladie de Scheuermann,
a été décrite pour la premiere fois par le Docteur
Holger Wefel Scheuermann , un chirurgien
orthopédiste et radiologue Danois, en 1920, comme
une hypercyphose thoracique raide, chez de jeunes
apprentis horlogers (1). Il s’agit d’une des causes
les plus fréquentes de douleurs rachidiennes chez
I'adolescent (2—6) . Son incidence varie entre 0,04
et 10% selon les études (2,7-10). La prévalence a
augmenté au fil des années, passant de 3,6 a 7,5/100
000 de 2003 a2 2012 (11). La maladie apparait entre 8
et 12 ans et les formes les plus raides se concernent
principalement les 12-16 ans (9). Il existe une
prédominance masculine avec un sex ratio de 2 pour
1(11).

L'étiologie est a ce jour indéterminée. Des facteurs
mécaniques ont été évoqués, en raison ‘association
a de mauvaises postures ou a I'obésité, mais aucune
preuve n’a été apporté. Selon une étude sur une
cohorte danoise chez 35 000 jumeaux, la maladie de
Scheuermann est héréditaire dans 74% des cas (12) .
Une cause syndromique est retrouvée dans 1,8% des
cas avec majoritairement le Syndrome de Prader Willi
et le syndrome de Marfan (11).

Le traitement de la maladie de Scheuermann peut
faire intervenir la kinésithérapie, le traitement
orthopédique par corset, et parfois la chirurgie. Il
s’agit d’'une maladie dite « de croissance », car elle
survient au cours de la croissance, dont I'évolution a
I’age adulte est mal connue a ce jour, ce qui rend les
indications du traitement chirurgical controversées.

Présentation clinique

La maladie de Scheuermann se caractérise par une
hypercyphose thoracique ou thoraco-lombaire,
associée a une hyperlordose lombaire et cervicale
compensatrice afin de maintenir au mieux I'équilibre
sagittal du rachis. L'évolution vers I'enraidissement
d’une courbure peut entrainer des douleurs et des

troubles esthétiques importants auprés des patients
al’age adulte. Une rétraction des ischio-jambiers, des
muscles ilio-psoas et un enraidissement de la ceinture
scapulaire peuvent étre associées. Par ailleurs,
un tiers des patients présente une scoliose non
structuralisée et/ou un spondylolisthésis L5-S1 (2).

Il'y a souvent une confusion entre la maladie
de Scheuermann et |I'hypercyphose posturale.
Cliniqguement, les patients présentant une
hypercyphose posturale n‘ont pas de courbure raide
ni de rétraction des ischio-jambiers (13).

Des troubles psychologiques peuvent étre associés
et sont souvent sous-estimés. Pour Horn et al.(11),
dans une série pédiatrique de 1070 patients atteints
par la maladie de SCheuermann, 5,5% souffraient de
dépression et 4,5% présentaient des signes d’anxiété
tandis qu’ils étaient respectivement de 1,7% et 0,8%
dans la population générale a présenter les mémes
signes.

Présentation radiographique

Le diagnostic radiographique repose sur les critéres
établis par Sorensen en 1964 (14). La cunéiformisation
antérieure supérieure a 5° d’au moins trois vertebres
adjacentes confirme le diagnostic de Maladie de
Scheuermann (14). Des irrégularités des plateaux
vertébraux ou des hernies intra-spongieuses (nodules
de Schmorl) peuvent étre associées (2,15). La raideur
de la courbure est appréciée sur les clichés en
hyperextension.

Il est également important de rechercher un
déséquilibre sagittal sur les radiographies du rachis
complet de profil en tracant la verticale passant
par le conduit auditif externe. Cette droite passe
normalement juste en arriére des tétes fémorales.
L'équilibre global du rachis est également évalué en
mesurant I'angle spino-sacral, le tilt spinal et le tilt
spino-pelvien (16). Un déséquilibre sagittal influe
beaucoup plus sur la qualité de vie des patients
gue sur les troubles esthétiques ce qui conditionne
également I'évolution de la maladie (17-20).
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L'Imagerie par Résonance Magnétique peut
utiliement compléter le bilan radiographique
standard car elle évalue la sévérité de I'atteinte
discale, elle met en évidence toute les hernies intra-
spongieuse et les atteintes des plateaux vertébraux.
Enfin, elle est utile pour dépister les anomalies de la
moelle spinale secondaires ou non a la dystrophie
rachidienne de croissance (5,21,22).

Evolution naturelle de la maladie
de Sheuermann

La maladie de Scheuermann est une pathologie
du rachis en fin de croissance en dont I’évolution
naturelle est a ce jour encore difficile a appréhender.
Cependant, le plus souvent une diminution des
symptomes survient a I'dge adulte alors que la
déformation en cyphose progresse peu dans le
temps. Malgré tout, dans certains cas, la déformation
peut progresser a I’age adulte et causer, au-dela
des troubles esthétiques importants, des douleurs
mécaniques ou des complications neurologiques
(23).

Bartynski et al. (24) ont étudié les valeurs moyennes
de cyphose thoracique et de lordose lombaire chez
des personnes sans anomalie vertébrale. Chez les
jeunes adultes (18-35 ans) la cyphose thoracique
moyenne était de 27° ; chez les patients de plus de
65 ans, elle était de 42°.. Pour d’autres, la cyphose
«normale» chez les adolescents varie de 27 a 44°
(15,25) et chez I'adulte de 20 a 50° (26-28). Pour
Stagnara et al. (28), il n’est pas adapté de parler
de cyphose ou lordose normale. Ces valeurs sont
uniquement indicatives, la normalité n’existe pas.

Ristolainen et al. (29) en 2017 dans une étude sur
19 patients atteints de la maladie de Scheuermann
non opérés avec un suivi moyen de 46 ans ont
conclu que la déformation progressait lentement.
Cette progression ne prédisait pas la survenue de
symptoémes. L'age moyen au dernier controle était de
64,7 ans et les patients avaient une cyphose moyenne
de 60°. Dans leur série, la cyphose avait progressé de
14° mais de maniere non uniforme. 42% des patients
avaient une progression inférieure a 10° et 32%
une progression supérieure a 20°. Il y a eu 3 cas de
progression de 32° (une femme de 65 ans chez qui la
cyphose avait augmenté de 48° a 80° en 36 ans, un
homme de 73 ans chez qui la cyphose avait augmenté
de 28° a 60° et un homme de 76 ans chez qui la
cyphose avait augmentée de 50° a 82° en 59 ans).
Limportance de la cyphose au diagnostic ne prédisait

pas la progression de la déformation. Il n’y avait
pas de différence significative en terme de qualité
de vie en fonction de la progression de la courbure.
IIs observaient par ailleurs une augmentation
significative de la déformation des corps vertébraux
ainsi que de la lordose lombaire.

Murray et al. (30) ont rapporté dans leur étude
concernant 67 patients atteints de la maladie de
Scheuermann, dont le suivi etait en moyenne de
32 ans, que les patients non opérés pouvaient
présenter quelques limitations fonctionnelles mais
sans interférence majeure avec leurs activités de la
vie quotidienne. lls ont rapporté, chez les patients
atteints de leur série, plus de douleurs rachidiennes
que chez les patients non atteints, mais les symptémes
douloureux n’interféraient pas avec les activités de la
vie quotidienne ou leur travail. En effet, il n’y avait pas
de différence concernant le type de travail, le nombre
de jours d’absence au travail a cause de douleurs
rachidiennes, les troubles esthétiques, I'utilisation
d’antalgique, les loisirs et la présence de douleurs dans
les membres inférieurs. Ils mettaient en évidence que
la déformation thoraco-lombaire semblait causer plus
de limitations fonctionnelles que les déformations
thoraciques pures. lIs n‘ont pas retrouvé de différence
entre les patients atteints et les patients non atteints
de la maladie de Scheuermann en ce qui concerne
le statut marital, mais les patients avec une cyphose
supérieure a 85° étaient plus souvent célibataires et
avaient par ailleurs une capacité pulmonaire totale
plus faible.

Ristolainen. et al (31) ont constaté, au cours d’un
suivi moyen de 37 ans chez 49 patients atteints
de la maladie de Scheuermann non opérés, un
risque plus important de rachialgie et de handicap
au cours des activités de la vie quotidienne par
rapport a la population générale. Ce risque accru
n’était cependant pas corrélé avec I'importance de
la cyphose. En effet, aucune différence d’intensité
des douleurs et de limitation fonctionnelle n’a été
constatée entre les patients ayant une cyphose
thoracique inférieure a 40° et ceux ayant une cyphose
thoracique supérieure a 60°.

Traitement de la maladie
de Sheuermann

Traitement non chirurgical

Le choix du traitement dans la maladie de
Scheuermann dépend principalement de 'intensité
de la douleur, du développement de troubles
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neurologiques ou cardiopulmonaires, des troubles
esthétiques, mais également du degré et de la
progression de la déformation en relation, tou en
tenant compte de la croissance résiduelle de la
colonne vertébrale.

La kinésithérapie incluant l'assouplissement
des hanches, I'étirement des ischio-jambiers,
des érecteurs et des stabilisateurs du rachis ne
permettent pas de ralentir la progression de la
déformation mais elle est recommandée pour les
patients symptomatiques avec une courbure raide
ou en complément d’un corset pour lutter contre la
raideur de la déformation. Weiss et al. (32) ont suivi
351 patients de 17 a 21 ans qui ont bénéficié de
kinésithérapie. lls ont rapporté une diminution de 16
a 32% de la douleur ce qui suggere l'effet bénéfique
de ce traitement sur la plainte principale de ces
jeunes adultes.

Le traitement par corset chez des patients en cours
de croissance peut améliorer la cyphose et méme
favoriser un remodelage vertébral. Cependant,
une fois le corset retiré, une perte de correction
est souvent constatée pouvant aller jusqu’a 30%
[30-34]. Une cyphose souple, une prise en charge
précoce avec une déformation inférieure a 65°, une
correction initiale supérieure a 15° avec le corset
et une croissance résiduelle d’au moins 1 an sont
considérées comme des facteurs prédictifs de bonne
évolution sous corset (32,33). Une cyphose rigide
de plus de 65°, une cunéiformisation vertébrale de
plus de 10° et une croissance rachidienne terminée
ou limitée sont considérées comme des facteurs de
risque d’échec du traitement par corset.

Traitement chirurgical

Les indications

Les indications chirurgicales restent controversées,
et les évaluations objectives restent peu nombreuses
dans la littérature. La grande variabilité de I’histoire
naturelle de la maladie de Scheuermann rend difficile
I'estimation du rapport bénéfices-risques de son
traitement chirurgical. Il faut garder a I'esprit que la
chirurgie de la maladie de Scheuermann est complexe
et est pourvoyeuse de complications potentiellement
graves (34). Selon la Scoliosis Research Society,
moins de 1% des chirurgies rachidiennes réalisées
concernent les patients atteints d’'une maladie de
Scheuermann (35). Le recours a la chirurgie dans
la maladie de Scheuermann est actuellement de
stable (11) a en augmentation (36) suivant les séries
récemment publiées

Alors que I'importance de de a déformation dans
le plan frontal est un critéere majeur du choix du
traitement chirurgical, la valeur angulaire de la
cyphose ne semble pas étre au centre de la décision
chirurgicale. La valeur de I'angle de Cobb sagittal est
donc trés variable selon les équipes chirurgicales
(34,37-44). Dans I'étude de Polly et al. (45), il n’y avait
pas de différence d’angle de Cobb maximal entre les
patients non opérés (70°) et les patients opérés (73°).
La plupart des auteurs recommandent une prise
en charge chirurgicale pour les déformations
évolutives supérieures a 60-75° non contrélées par
corset, en cas de douleurs rachidiennes résistantes
aux mesures hygiéno-diététiques (modification
des activités, exercices physiques, AINS > 6 mois),
en cas d’apparition de troubles neurologiques ou
cardiopulmonaires ou en cas de demande de prise en
charge esthétique importante (23,34,38-40,46-55).
Il est bien slr indispensable d’informer le patient et
les parents des bénéfices attendus et des risques de
la chirurgie. La prise en compte de I'équilibre sagittal
global est également une notion importante. En
particulier dans les localisations touchant la jonction
thoraco-lombaire, car cette atteinte rompt I’harmonie
des courbures dans le plan sagittal e et perturbe
I’équilibre sagittal.

Par ailleurs, il est intéressant de noter que la
pression des parents concernant la douleur et les
troubles esthétiques de leur enfant joue un réle non
négligeable voir important auprés du chirurgien lors
de sa réflexion en vue d’une potentielle prise en
charge chirurgicale (45).

Le choix de la technigue : voie postérieure ou voies
combinées ?

Bradford et al. furent en 1975 les premiers auteurs
a rapporter une série de 22 patients traités
chirurgicalement (56) en effectuant une correction
postérieure seule par tige de Harrington. lls ont
obtenu une correction moyenne satisfaisante de 25°
(de 72°a47°). lls ont également observé une perte de
correction moyenne de 21°chez 16 patients (72% des
cas) (23).

Pour éviter cette perte de correction, I'approche
combinée par libération antérieure et arthrodese
postérieure fut pendant longtemps le gold standard
et fut particulierement recommandée pour traiter
les déformations séveres et raides (37,43,46,55,57—
61). Le développement de l'arsenal chirurgical
et notamment du vissage pédiculaire permet
maintenant d’obtenir de trés bons résultats par
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voie postérieure seule. Plusieurs études s’accordent
affirmer que la qualité de correction est maintenant
comparable entre la voie postérieure seule et la voie
combinée (42,43,55,57-61).

Les voies combinées sont associées a un taux de
complications plus important que la voie postérieure
isolée (7,11,41,62). La voie postérieure seule
entraine moins de pertes sanguines per-opératoires,
permet de raccourcir le temps opératoire et semble
limiter la survenue d’un syndrome jonctionnel
proximal ou distal (42,62,63). Riouallon et al., dans
leur série, n‘ont pas retrouvé de différence en terme
de complications entre les deux techniques mais ont
rapporté 3 complications directement en rapport
avec la voie antérieure (61). Mirzashahi et al. (64),
n‘ont pas observé de complication, dans leur série,
sur les voies postérieures seules. Par ailleurs, la durée
d’hospitalisation est plus longue chez les patients
opérés par voies combinées (11,36).

La plupart des auteurs rapportent que la voie
postérieure n’entraine pas plus de perte de
correction que les voies combinées (58,61,62,65,66),
a I'exception de Temponi et al. qui ont retrouvé un
meilleur maintien de la correction au décours des
chirurgies réalisées par voies combinées (7). Ainsi, le
nombre d’arthrodéses vertébrales postérieures sans
libération antérieure a significativement augmenté,
allant de 34% en 2000 a 78% en 2008 (11,36).
Parallelement le taux de complications a diminué de
22,6% a 15,5% 37 (taux de complications qui reste
malgré tout particulierement élevés) (11,36).

Le recours a des ostéotomies vertébrales de Ponte ou
de Smith-Petersen au cours de le correction pas voie
postérieure unique, permet d’améliorer la qualité
de la correction (57,58,64,65,67).La correction de
la déformation par compression postérieure, sans
ostéotomie, allonge la partie antérieure de la colonne
vertébrale et augmente le risque d’étirement de
la moelle spinale, et de spasme de l'artére spinale
ventrale. Une ou plusieurs ostéotomies autour de
I'apex de la déformation, permettent de raccourcir
la colonne postérieure et de limiter les risques
neurologiques.

La densité d’implants utilisés a également
été évaluée. Il est communément admis que
I'augmentation de la densité d’implants favorise la
correction d’'une cyphose. Behrbalk et al.(38) ont
cependant montrer une correction identique avec
des densités de 100 % d’implants et de 50 % autour
de I'apex de la déformation. La diminution de densité
des implantants s'accompagne d’'une diminution de

50 % des complications et de 32 % du co(t (38).
Enfin,il n’a pas été retrouvé de différence entre la
voie postérieure isolée et |la voie combinée en ce qui
concernent les douleurs, le résultat fonctionnel ou le
résultat esthétique (61,62).

Le choix des niveaux d’instrumentation.
L'instrumentation dans la chirurgie correctrice du
Scheuermann doit inclure toute la déformation
cyphotique. Le choix du niveau de I'instrumentation,
proximal et distal, et le degré de correction a appliquer
n‘est pas clairement défini dans la littérature.
Pour certains auteurs, il est recommandé de ne
pas corriger la cyphose de plus de 50% (34), pour
obtenir une cyphose thoracique comprise entre 40 et
50°(16,43,53,68-70). En effet, I'exces de correction
augmenterait le risque de syndrome jonctionnel
proximal (PJK) alors qu’un défaut de correction
risquerait de laisser persister une hyperlordose
compensatrice et finalement d’accélérer la
dégénérescence a long terme (71,72). La premiére
vertebre instrumentée devrait étre la vertebre la plus
proximale incluse dans la cyphose thoracique afin de
prévenir le PJK (55,60).

Récemment, plusieurs études se sont intéressées a
la relation entre les paramétres pelviens et sagittaux.
L'analyse de ces derniers permettrait de prédire la
lordose lombaire attendue en post-opératoire et
donc la cyphose thoracique (16,19,69,70,73) . Il a été
montré que les patients développant une PJK aprés
correction d’une hyper cyphose dans le cadre d’'une
maladie de Scheuermann étaient ceux qui avaient
un déficit significatif de lordose lombaire en post-
opératoire et une incidence pelvienne élevée (41,74)
Il est donc souhaitable de planifier la correction de la
cyphose thoracique en prenant en compte I'incidence
pelvienne. Nasto et al. (74) ont établi une équation
pour prévenir ce phénomene : %LL correction = 0,66
X (%CT correction) — 2.

Par ailleurs, le choix de la derniere vertebre
instrumentée (vertébre d’élection) est tres
controversé dans la littérature. Ce choix doit permettre
préserver le maximum de mobilité lombaire tout en
évitant |'apparition d’un syndrome adjacent distal
(DJK). La définition du syndrome adjacent distal varie
selon les auteurs. Pour Zhu et al.(75), le syndrome
jonctionnel distal est défini par un angle de Cobb >
10° entre le plateau supérieur de la derniére vertebre
instrumentée et le plateau inférieur de la vertébre
sous-jacente. Un espace discal sous-jacent a la
derniéere vertebre instrumentée qui était lordotique
et qui devient neutre ou cyphotique aprés chirurgie
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est également considéré comme un syndrome
jonctionnel distal (75). Dans une méta-analyse
Gong Y et al. (76) portant sur 4 études incluant 173
patients, retrouvaient 20,8% de DJK et que 27,8% des
patients présentant cette complication nécessitaient
une reprise chirurgicale, apres traitement chirurgical
d’une maladie de Scheuermann.

Cho et al.(77) ont décrit le concept de Stable Sagittal
Vertebra (SSV). Celle-ci est définie comme la derniere
vertébre touchée par la verticale passant par le bord
postérieur du plateau sacré. La First Lordotic Vertebra
(FLV) est définie comme la vertebre située sous le
premier disque lordosé. La SSV et la FLV peuvent
parfois étre la méme vertébre. Le choix de la FLV
comme vertébre d’élection n’entrainerait pas plus
de DJK mais permettrait de préserver des disques
(15,53,78). Le choix ce la SSV comme vertebre
d’élection cependant permettrait de diminuer le
risque de syndrome adjacent distal (76,77,79-82). En
effet, Cobden et al.(65), dans leur série sur 20 patients
ayant bénéficié d’une instrumentation se terminant
sur la FLV ont observé 15% de DJK.

Pour Zhu et al.(75), dans la forme thoraco-lombaire
choisir la FLV comme vertébre d’élection est suffisant
alors que dans la forme thoracique pure il est
nécessaire de arréter le montage sur la SSV pour
prévenir le risque de syndrome jonctionnel.

Complications
Le taux de complications de la chirurgie de la

maladie de Scheuermann est particulierement
important. Prés de 10 % des patients ont eu au moins
une complications, lors d’une chirurgie par voies
postérieure unique et 20 % en cas de chirurgie par
voies combinées (11,36). Huq et al. (66) ont publié
une méta-analyse concernant 1829 chirurgies issues
de séries publiées entre 1950 et 2017. La correction
de la cyphose est particuliérement neuro-toxique,
puisque les complications ateignent 8 % des patient
de la métanalyse. lls rapportent 25 % de faillite
du matériel, 14 % de PJK et 14 % de DJK par voie
postérieure unique, 10 % des patients ont nécessité
une reprise chirurgicale. lls rapportent 26 % de PJK
et 20 % de DJK, 21 % de complications respiratoires,
6 % de complications cardio-vasculaires par voies
combinées, 11 % des patients ont nécessité une
reprise chirurgicale.

Conclusion

La maladie de Scheuermann est une déformation de
la colonne vertébrale en croissance dont I'évolution
naturelle a long terme est le plus souvent bénigne. La
déformation peut malgré tout continuer a progresser
al'age adulte et causer des douleurs mécaniques, des
complications neurologiques comme sur tout rachis
dégénératif.

Il reste difficile de prédire quels patients deviendront
symptomatiques en vieillissant et donc quels patients
pourraient bénéficier d’'un traitement chirurgical.
L'analyse attentive des parametres décrivant
I’équilibre sagittal du rachis doit étre soigneusement
réalisée avant de proposé un traitement chirurgical
dont le taux de complications graves reste élevé. Si le
traitement chirurgical est retenu, la littérature semble
recommander une arthrodese vertébrale postérieure
avec ostéotomie de la colonne postérieure avec une
instrumentation se terminant sur la Stable Sagittal
Vertebra.
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