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Introduction

Voici presqu’un siecle que Holger Scheuermann
a décrit une cyphose caractérisée par une
cunéiformisation des corps vertébraux a base
postérieure avec irrégularité caractéristique des
plateaux vertébraux [1].

Les premiers signes apparaissent avec le début du pic
de croissance pubertaire. Aucun signe radiologique
n’a été rapporté avant I'age de 10 ans.

Cette anomalie affecte de 0,4 a 10% des adolescents
agés entre 10 et 14 ans. Si l'on considere des
irrégularités d’ossification des plateaux vertébraux
mineures, la fréquence peut s’élever a 40%

Physiopathologie

1. Anomalies histologiques

Scheuermann évoquait une forme de nécrose
aseptique du cartilage de croissance constitutif du
listel marginal. Schmorl et Junghans [2], considérant
les hernies intra-spongieuses comme des lésions
typiques, émettaient I’hypothese d’une altération
de la consistance du plateau vertébral cartilagineux.
Cependant, I'existence de tels nodules peut étre
observée en dehors de la zone cyphotique ou chez
des patients épargnés par cette affection.

Les études histologiques révelent des anomalies des
plateaux vertébraux et du cartilage de croissance,
suggérant que |'étiologie serait une altération de
I'ossification enchondrale. Aufdermaur et Spycher
[3] et Ippolito et Ponseti [4] ont montré de telles
anomalies en I'absence d’ostéoporose ou de nécrose
avasculaire des listels marginaux. Selon Aufdermaur
et Spycher [3], lalésion histologique principale est une
altération des fibrilles du tissu conjonctif des plateaux
vertébraux qui sont discontinues, irréguliéres et
qui peuvent se fragmenter. Uarmature conjonctive
des plateaux vertébraux est ainsi fragilisée. Ascani
et Montanaro [5] ont montré différents éléments.
L'anomalie primitive serait une altération en
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mosaique cellulaire et de la matrice extra-cellulaire
du cartilage de croissance et des plateaux vertébraux.
Une raréfaction de fibres de collagéne plus fines
gu’a l'ordinaire et un exces de protéoglycanes
caractérise la matrice extra-cellulaire pathologique.
Le phénomene cellulaire d’ossification enchondrale
est altéré, ralenti ou absent avec une formation
directe d’os a partir du cartilage sans le processus
de différentiation physiologique. Ces phénomeénes
alterent la croissance vertébrale longitudinale.

La maladie de Scheuermann est plus sous-tendue par
une « baisse de croissance » que par un processus de
destruction. Ceci contraste avec les zones de plateau
vertébral non affectées par ce processus pathologique
qui sont caractérisées par une croissance accélérée
avec hyperplasie des listels marginaux d’ou une
aggravation progressive de la cunéiformisation
vertébrale. Selon Pierre Stagnara [6], il pourrait s’agir
d’un défaut d’adaptation du rachis a la position érigée
ou assise. Des travaux montrant de telles anomalies
chez de grands primates quadrupedes mais
seulement occasionnellement bipéde, conforteraient
cette hypothése [7]. Des travaux, mesurant la densité
minérale osseuse, ont montré qu’une cyphose
supérieure a 45° s"accompagne d’une ostéoporose
notable [8], ouvrant de possibles perspectives de
traitement médical.

2. Effets de la génétique

Uneincidence familiale élevée a été notée. Halal et al.
[9] a étudié la transmission génétique chez 5 familles
ayant une incidence élevée de cette pathologie et
suggere un mode de transmission autosomique avec
un haut degré de pénétrance mais une expressivité
variable. L'existence de cette anomalie chez le frere
jumeau homozygote d’un patient ayant une telle
cyphose est observée dans pres de trois quart des cas.
Au sein d’une famille comptant 36 membres parmi
lesquels des signes de cyphose de Scheuermann ont
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été mis en évidence, de telles constatations sont
réalisées chez 30% d’entre eux alors qu’il n’en existe
que dans 4% d’une série témoins [10].

Cetteanomalie peutsurvenirchezlesfillesetlesgarcons
sans qu’un sex ratio ait pu étre établi, cependant
pour certains auteurs la fréquence chez les gargons
serait le double de celle observée chez les filles [10].

3. Effets mécaniques

Les patients ayant une maladie de Scheuermann
sont plus grands [11], plus lourds avec un indice de
masse corporelle plus élevé qu’un groupe controle.
Cependant, cette caractéristique n’est pas corrélée
a la sévérité de la déformation et peut correspondre
a un profil hormonal associé et non causal. En effet,
I'age osseux est supérieur a I'age chronologique dans
cette pathologie et le role d’une hypersécrétion
transitoire d’hormone de croissance a pu étre évoqué
mais non prouvé [12].

Par ailleurs, des travaux de forces avec micro-
traumatismes répétés ont été incriminés dans
la genese des formes lombaires de cyphose de
Scheuermann, principalement chez des sujets de sexe
masculin.

Conclusion sur la physiopathologie

La véritable cause reste inconnue avec des données
variables et parfois contradictoires issues d’études
histologiques de prélevements opératoires. La
désorganisation typique de l'ossification enchondrale
vertébrale est peut-étre le résultat et non la cause
de cette pathologie. Toujours est-il qu’il existe un
contexte génétique net et de possibles facteurs
mécaniques prédisposant ou aggravant.

Signes fonctionnels

Les motifs de consultation principaux sont au nombre
dedeux.Le premierestbiensirlacyphose.lls’agitd’une
cyphose réguliére en position debout qui apparait
sous une forme angulaire quand le patient se penche
en avant (test du bending avant d’Adams) (Figure 1).

Figure 1 Cyphose
thoracique réguliére en
position debout qui devient
angulaire quand le patient
se penche en avant (test du
bending avant d’Adams) -
Noter la distance main-sol
notable évocatrice d’une
contracture des muscles
@ ischio-jambiers.

Cette cyphose est associée a une limitation
significative de la mobilité rachidienne sagittale tant
en flexion qu’en extension [13].

Les douleurs sont elles aussi un motif fréquent
de consultation. Celles siégeant a l'lapex de la
déformation seraient secondaires a des phénomenes
dégénératifs des plateaux vertébraux et des
disques comme illustrés par IRM [14]. La rigidité
de la cyphose thoracique peut expliquer un exces
de mobilité imposé aux charniéres vertébrales
adjacentes cervico-thoracique et thoraco-lombaire
[11]. Les lordoses majorées cervicale et lombaire
restituant I'équilibre sagittal de part et d’autre de la
cyphose thoracique (Figure 2) peuvent elles aussi étre
génératrices de douleurs du fait du conflit postérieur
inter-articulaire. Les irradiations douloureuses sont
souvent péri-rachidiennes et sous le niveau lésionnel
[15]. Les cyphoses de Scheuermann de topographie
thoraco-lombaire mais surtout lombaire sont
particulierement accompagnées de douleurs du fait
de la perturbation de I'équilibre sagittal induit.

Le désordre vertébral sagittal global avec projection
antérieure de la téte entraine des contractions
musculaires pouvant aller jusqu’a des contractures
affectant les muscles des charniéres comme les
muscles pectoraux ou ischio-jambiers [16] (Figure 1).

Examen clinique

Comme pour toute déformation vertébrale, 'examen
clinique commence par la mesure de la taille en
entier debout puis de celle du segment téte et tronc
en position assise. La mesure clinique des fleches
sagittales avec un fil a plomb mesure les distances
entre le fil a plomb tangent a I'apex de la cyphose
et le relief de C7, I'apex de la lordose lombaire et la
convexité du sacrum (Figure 2).

Figure 2 : Noter I'exagération des
lordoses cervicale et lombaire
de part et d’autre de la cyphose
thoracique restituant I’équilibre
sagittal — Le fil a plomb permet
de mesurer les fleches sagitalles
(C7 : 7éme vertebre cervicale, T7 :
7°me vertébre thoracique, L3 : 3¢m¢
vertebre lombaire, S3 : 3 vertébre
sacrée)

Ces mesures permettent de quantifier la déformation
et de suivre I'effet du traitement entrepris. Dans les
formes séveres, le fil a plomb tangent a I'apex de la
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déformation tombe a plus de 2 cm du relief clinique du
sacrum (Figure 2). L'existence d’une gibbosité mineure
n‘est pas rare, témoignant d’une petite courbure
scoliotique souvent lombaire ne constituant pas un
véritable élément pathologique. Une déformation
thoracique avec thorax en entonnoir modéré et
dépression sous-mammelonaire, induite au moins en
partie par I'effondrement en cyphose, accompagne
non exceptionnellement une telle cyphose (Figure 3).

Figure 3 : Thorax
en entonnoir
modéré et
dépression sous-
mammelonaire
induits par
I'effondrement en
cyphose

Un thorax en caréne est possible quoique plus rare.
Une contracture des muscles ischio-jambiers (Figure 1)
peut étre notée avec étude de I'angle poplité.

Il existe parfois de véritables vergetures postérieures
horizontales situées a I'apex de la cyphose (Figure 4)
secondaires a la mise en tension sur le billot
rachidienne des tissus cutanés et sous-cutanés peut-
étre fragilisés.

Figure 4 :
Vergetures
postérieures
horizontales
situées a l'apex de
la cyphose

L'examen clinique des membres, du revétement
cutané et un examen neuro-orthopédique complet
sont réalisés de principe.

Enfin, il est souhaitable d’apprécier la situation
psychologique de I'enfant qui est souvent introverti.
Cette attitude globale repliée sur lui-méme est peut-
étre une conséquence de la cyphose mais peut aussi
en étre un élément favorisant.

Signes radiologiques

L'analyse radiodiologique a visée diagnostique
s’appuie sur des clichés du rachis en entier debout
selon EOS®. La mesure de I'angle de Cobb sagittal
(entre la tangente au plateau supérieur de la
vertebre limite supérieure et au plateau inférieur de

la vertébre limite inférieure) (Figure 5). Concernant
les déformations du rachis thoracique, cet angle
est pathologique s'il est supérieur a 40° [17]. Pierre
Stagnara [6] évoquait le caractere trop rigide de
cette valeur limite, chaque patient ayant son propre
équilibre sagittal. L'angle de Cobb sagittal est un
indicateur de pronostic fonctionnel, défavorable s’il
atteint 75°. Les perturbations angulaires sagittales
pour les atteintes thoracolombaire ou lombaires sont
moindres avec une faible cunéiformisation vertébrale,
au profit des nodules de Schmorl. L'angle de Cobb
des lordoses adjacentes de méme que les différentes
variables de I'équilibre sagittal permettent d’avoir une
analyse compléete de la déformation (Figure 5).

Figure 5 Radiographie
de profil du rachis chez un
sujet ayant une cyphose de
Scheuermann thoracique :
noter la cunéiformisation des
corps vertébraux a l'apex de
la cyphose et I'irrégularité des
plateau vertébraux feuilletés

Le diagnostic radiologique de cyphose de
Scheuermann fait appel aux 4 critéres de Sérensen
[18] : cunéiformisation de plus de 5° affectant trois
vertébres consécutives a I'apex de la déformation,
plateaux vertébraux feuilletés et aplatis, pincement
des espaces discaux et nodules de Schmorl
variablement présents. Il n’est nécessaire que tous
ces criteres soient associés pour évoquer cette
pathologie. Les nodules de Schmorl correspondent
a une dépression du plateau vertébral et résulte
de la pénétration du matériel du nucléus dans |'os
spongieux adjacent. Cette image n’est pas spécifique
cette pathologie et peut méme étre notée chez
des sujets sans pathologie vertébrale. 'image de
détachement osseux marginal antérieur observée
au rachis lombaire releve du méme mécanisme
physiopathologique [19] (Figure 6).

Figure 6 : Nodules de Schmorl
et image de détachement
osseux marginal antérieur au
rachis lombaire

Diagnostic différentiel

La cyphose posturale differe de la pathologie
étudiée par le fait que la déformation est réductible
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tant passivement qu’activement (Figure 7) et par
I'absence de cunéiformisation vertébrale et d’autres
signes radiologiques évocateurs de cyphose de
Scheuermann. Kharrat et Dubousset [21] ont décrit
une cyphose, probablement congénitale, avec
ossification antérieure progressive des disques qui
avant l'apparition de ces anomalies peut étre a tort
considérée comme une cyphose de Scheuermann.

Les autres cyphoses (dysplasie spondylo-épiphysaire,
neurofibromatose de type I, malformations) sont
caractérisées par des signes radiologiques distincts
et 'étude de I'lanamnese et des éléments cliniques
permettent rapidement d’établir le diagnostic
adéquat.

Figure 7 : La cyphose
thoracique posturale est
réductible activement.

Au total, la cyphose de Scheuermann est une
déformation non exceptionnelle pouvant entrainer
des signes fonctionnels. La considération de ces
éléments ainsi que la connaissance de son histoire
naturelle orientent la prise en charge thérapeutique.
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