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Le syndrome d'Elhers-Danlos (EDS) est la manifestation clinique de troubles du tissu conjonctif et
comprend plusieurs formes cliniques sans symptémes spécifiques et examens médicaux sélectifs qui
entrainent un retard de diagnostic d'environ 10 ans. Le type hypermobilité EDS (hEDS) est caractérisé par
une hypermobilité articulaire généralisée, une hyperextensibilité cutanée variable et une proprioception
altérée. Puisque le traitement somatosensoriel et l'intégration multisensorielle sont cruciaux pour la
perception et l'action, nous émettons I'hypothése que les déficits somatosensoriels chez les patients hEDS
peuvent, entre autres symptbmes cliniques, entrainer une perception erronée de la verticalité et de
l'instabilité posturale. Par conséquent, le but de cette étude était double: (i) évaluer l'impact du déficit
somatosensoriel sur la stabilité verticale visuelle subjective (SVV) et la stabilité posturale; et (ii) quantifier
I'effet du port d'orthéses somatosensorielles (c.-a-d., vétements compressifs et semelles intérieures) sur la
stabilité posturale. Six patients hEDS et six témoins appariés selon I'age et le sexe ont subi une évaluation
SVV (assis, debout, couché sur le coté droit) et une évaluation posturale sur une plateforme de force
(Synapsys), avec ou sans information visuelle (yeux ouverts ) / yeux fermés (CE)). Ces deux dernieres
conditions se sont déroulées sans orthéses, ou avec des vétements de compression (CG), ou des
semelles intérieures, ou les deux. Les résultats ont montré que les patients ne présentaient pas
d'inclinaison pergue substantielle de la verticale visuelle dans la direction de l'inclinaison du corps (effet
Aubert) comme les sujets témoins.De maniére intéressante, de tels effets différentiels n'étaient apparents
gue lorsque la tige était initialement positionnée a gauche de l'axe vertical (opposé a l'axe longitudinal du
corps). De plus, les patients présentaient une plus grande instabilité posturale (zone de balancement) que
les témoins.L'ablation de la vision a exacerbé cette instabilité, en particulier dans la direction médio-latérale
(ML). Le port d'orthéses a amélioré la stabilité posturale, en particulier dans les yeux fermés, avec un effet
particulierement marqué dans la direction antéropostérieure (PA). Par conséquent, cette étude suggére
gque le hEDS est associé a des changements dans les contributions relatives des entrées
somatosensorielles et vestibulaires a la perception de la verticalité. De plus, la déficience du contrble
postural a été compensée, au moins partiellement, par le port d'orthéses somatosensorielles.

introduction

Le syndrome d'Ehlers-Danlos (EDS) est un groupe hétérogeéne de maladies héréditaires du tissu conjonctif,
qui sont présentes chez au moins 1/5000 individus avec une majorité de femmes ( Sobey, 2014). La
dégradation de la composition et I'élasticité du tissu conjonctif entrainent une symptomatologie large,
prononcée et non spécifique. Par conséquent, les criteres révisés de Brighton classent 'EDS dans six
sous-types, selon la prédominance de leurs manifestations cliniques ( Beighton et al., 1998 ). Le sous-type
d'hypermobilité EDS (hEDS) est le plus fréquemment rencontré. Outre les symptdmes communs avec
d'autres sous-types tels que la fatigue et la douleur, le hEDS est caractérisé par une hypermobilité
articulaire généralisée associée a une hyperélasticité cutanée variable et a une altération proprioceptive
( Beighton et al., 1998 , Castori, 2012 ). En effet, peu d'études ayant étudié la sensibilité proprioceptive (c.-
a-d. Le sens de la position articulaire) dans hEDS ont démontré I'existence d'une déficience proprioceptive
dans cette population ( Rombaut et al., 2010a ; Clayton et al., 2015 ). Une hypothése forte pour expliquer la
base neurophysiologique de cette altération suggére que I'hypermobilité articulaire généralisée spécifique a
hEDS induit une extension excessive et répétée des ligaments, endommageant les récepteurs
proprioceptifs environnants (corpuscules de Ruffini et de Pacini, organes du tendon de Golgi). De plus, les
modifications de I'élasticité cutanée affectent probablement les informations de pression transmises par les
mécanorécepteurs tactiles cutanés aux zones corticales. Il est donc probable que le hEDS induise non
seulement un déficit proprioceptif mais, plus largement, un déficit somatosensoriel. Par conséquent, les
déficiences fonctionnelles majeures exprimées par ces patients, y compris la maladresse et les chutes, qui
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meénent parfois a la kinésiophobie, pourraient étre le résultat de cette atteinte somatosensorielle ( Rombaut
etal., 2012).

En effet, les informations somatosensorielles, issues des muscles, de la peau et des articulations, jouent
un réle clé dans la perception, I'équilibre et, plus largement, dans le mouvement. Actuellement, il y a de
plus en plus de preuves que I'équilibre et le mouvement sont basés sur l'intégration hétéromodale de trois
types de modalité sensorielle, visuelle, vestibulaire et somatosensorielle, qui contiennent des informations
redondantes, spécifigues et complémentaires ( Lacour et al., 1997) . L'intégration de ces modalités
sensorielles par le systéeme nerveux central fournit trois référentiels spatiaux: égocentrique (corps),
géocentrique (gravitation) et allocentrique (c.-a-d. Indices externes) qui contribuent au développement de
modeles internes particulierement impliqués. en équilibre et en mouvement ( Gurfinkel et al.,
1981 , Massion, 1994 , Mergner et Rosemeier, 1998 ).Dans les processus sensorimoteurs, les modeles
internes se référent a un processus neuronal responsable de la synthese des informations issues des
modalités sensorielles et combinent des informations efférentes et afférentes pour résoudre I'ambiguité
sensorielle ( Merfeld et al., 1999 ). De plus, le traitement sensoriel est un mécanisme flexible ( Peterka,
2002 ). Le systéme nerveux central module continuellement le poids attribué a chaque modalité sensorielle
pour fournir une représentation interne dynamique, permettant de toujours générer une réponse musculaire
appropriée pour maintenir et adapter I'équilibre a I'environnement en constante évolution ( Van der Kooij et
al., 2001 ; et al., 2002 , Peterka et Loughlin, 2004 , Logan et al., 2014 ). Dans ce processus, le systeme
somatosensoriel fournit spécifiquement des informations sur la position des différentes parties du corps les
unes par rapport aux autres. De plus, il permet la caractérisation et la localisation du toucher et de la
douleur ( Dijkerman et De Haan, 2007 ). Ainsi, le systeme somatosensoriel contribue principalement a la
carte sensorimotrice de I'espace corporel dans les modeéles internes, processus inconscient appelé aussi
«schéma corporel» ( De Vignemont, 2010 ).

Mittelstaedt  (1983) arapporté que les informations fournies par la proprioception contribuent
considérablement au maintien de la verticalité du corps. La perception de la verticale est considérée
comme le résultat de la synthése d'informations visuelles, somatosensorielles et vestibulaires ( Brandt et
al., 1994 | Bisdorff et al., 1996 , Merfeld et al., 1999 , Van Beuzekom et Van Gisbergen, 2000 , Bronstein et
al. ., 2003, Barbieri et al., 2008 , Pérennou et al., 2008 , Tarnutzer et al., 2009 ). Cependant, il est connu
gue la contribution de chaque modalité sensorielle dans la perception de la verticalité varie entre les sujets
et, dans une plus grande mesure, dans les populations présentant soit des altérations vestibulaires (par
exemple, perte vestibulaire unilatérale, Lopez et al., 2008 ), soit des altérations somatosensorielles (par
exemple, les patients victimes d'AVC avec une pression dhypoesthésie et les patients
paraplégiques, Barra et al., 2010 ). Fait intéressant, I'effet Aubert, consistant a incliner la verticale visuelle
vers le corps lors de linclinaison latérale due a la résultante du vecteur gravitationnel (perception de
l'organe otolithique) et du vecteur idiotropique (perception de l'axe longitudinal principal) du corps), est
modifié en faveur du vecteur gravitationnel proportionnellement au degré d'atteinte somatosensorielle
(Barra et al., 2010). Par conséquent, il semble raisonnable de se demander si une altération
somatosensorielle chez les patients atteints de hEDS pourrait modifier I'effet Aubert. Dans le méme temps,
il a été montré précédemment que les patients hEDS développaient des troubles du schéma corporel
entrainant une perte partielle de contréle du mouvement ( Rombaut et al., 2010b) et une instabilité
posturale ( Galli et al., 2011). Cette détérioration de la stabilité posturale se manifeste a la fois dans des
conditions statiques (debout) et dynamiques (marche) ( Rombaut et al., 2011 , Rigoldi et al., 2013 ). Des
études antérieures ont déja montré un lien étroit entre les déficits somatosensoriels et les troubles de
I'équilibre, en particulier dans la maladie de Parkinson ( Jacobs et Horak, 2006 , Vaugoyeau et al.,
2011). En régle générale, ces patients, comme dans le cas du vieillissement normal, compensent leur
déficit sensoriel par une dépendance excessive a l'information visuelle ( Lord et Webster, 1990 , Isableu et
coll., 1997 , Azulay et coll., 2002 ). Par conséquent, on peut supposer que la déficience somatosensorielle
pourrait étre responsable dans une large mesure de cette instabilité posturale, et qu'elle pourrait étre
compensée en utilisant un niveau éleve d'information visuelle.

Les vétements de compression (CG) ont été testés de maniére empirique en pratique clinique dans le
cadre de I'étude hEDS, ce qui a eu des effets bénéfiques sur la douleur, la fatigue et la mobilité. De
maniére spéculative, on pense que les CG, en raison de leur effet mécanique, améliorent la coaptation des
articulations et augmentent la pression du tissu conjonctif sous-cutané a une plage normale. Par
conséquent, CG peut améliorer la rétroaction somatosensorielle au cerveau et, par conséquent, sa
contribution au contrdle postural. De méme, les semelles proprioceptives (Pl) peuvent améliorer les
afférences cutanées plantaires et la stabilité posturale. Par conséquent, les orthéses somatosensorielles
(c.-a-d., CG et PI) offrent une solution thérapeutique pour réduire les déficiences somatosensorielles, mais
faiblement évaluées. Parallélement & ces observations, des études antérieures ont démontré que la CG
induisait une amélioration de la proprioception du genou et que I'lP diminuait la demande attentionnelle de
la démarche ( Clark et al., 2014 , Ghai et al., 2016 ). A l'inverse, ces deux orthéses ne présentaient aucun
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impact chez les sujets jeunes en bonne santé et la GC semblait induire une détérioration de la stabilité
posturale chez les sujets agés (Hijmans et al., 2009 ; Dankerl et al., 2016). A la lumiére de ces
observations contradictoires, nous avons cherché a quantifier limpact de ces orthéses somatosensorielles
sur la stabilité posturale dans une population présentant une atteinte spécifiqgue du systeme
somatosensoriel. En effet, il semble plausible que, bien que le port de CG n'ait probablement pas d'impact
immédiat sur les récepteurs proprioceptifs articulaires endommagés, son effet compressif appliqué au tissu
conjonctif sous-cutané pourrait permettre une meilleure transmission somatosensorielle des
mécanorécepteurs tactiles cutanés. Ainsi, le déficit somatosensoriel pourrait étre partiellement réduit par
CG, ce qui permettrait de compenser la déficience de proprioception conjointe. De méme, les afférences
cutanées plantaires améliorées induites par le Pl pourraient augmenter les informations sensorielles
disponibles pour le contrdle postural.

Le but de la présente étude était d'évaluer: (i) I'i'mpact du déficit somatosensoriel sur la stabilité verticale
visuelle subjective (SVV) et la stabilité posturale; et (ii) les effets des ortheses somatosensorielles (CG et
Pl) sur le contrble postural statigue. Nous avons émis [I'hypothése que: (i) les déficiences
somatosensorielles modifieraient la SVV, altéreraient fortement la stabilité posturale et augmenteraient
['utilisation de l'information visuelle; et (i) I'amélioration de la rétroaction somatosensorielle avec les
ortheses rétablirait I'équilibre dans l'utilisation des modalités sensorielles, réduisant ainsi l'utilisation de
I'information visuelle, et par conséquent améliorer la stabilité posturale.

Matériaux et méthodes

Etudie la population

Six patients avec hEDS (6 femelles, age moyen + écart-type: 37 £ 10,41 ans) et six sujets témoins sains,
appariés selon I'age et le sexe (6 femmes, age moyen + SD: 36 + 11,52 ans) ont participé a cette étude. La
sélection des patients a été réalisée au service de médecine interne du CHU de Caen. Les critéres
d'inclusion étaient basés sur les critéres révisés de Villefranche, incluant la présence d'hypermobilité
articulaire généralisée, d'hyperélasticité cutanée, de douleurs musculo-squelettiques chroniques et / ou
d'antécédents familiaux positifs ( Beighton et al., 1998 ). De plus, les patients doivent avoir signalé une
hypersensorialité (p. Ex. Un seuil auditif faible). Les critéres d'exclusion étaient: (i) le port d'ortheses
somatosensorielles (c.-a-d. Pl et CG); (ii) l'incapacité de maintenir un minimum de stabilité posturale dans
des conditions statiques (c.-a-d. en maintenant une position verticale pendant 1 minute); (iii) un traitement
par un physiothérapeute; et (iv) d'autres pathologies qui affectent directement le contréle postural (par
exemple, la maladie de Méniére). Enfin, les patients ont été examinés pour des troubles vestibulaires par
examen ORL avec potentiels évoqués myogéniques otolithiques, et vidéonystagmographie. Les sujets
témoins sains ont été recrutés par appel téléphonique local. Les sujets témoins ont été exclus s'ils avaient
un trouble neurologique (avec un accent particulier sur la maladie vestibulaire en utilisant le test
de Fukuda, Fukuda, 1959 ) ou un trouble orthopédique (analyse des distributions de pression plantaire du
pied en utilisant un podoscope). maladie affectant les articulations, ou un score de Beighton> 4/9.

Tous les sujets ont été traités dans le strict respect de la Déclaration d'Helsinki. Le protocole a été
approuvé par le CERSTAPS (Comité d'éthique de la recherche sur le sport et les activités physiques),
numéro d'avis: 2016-26-04-13, approuvé par la Commission nationale des études (CNU) le 26 avril 2016.
Le consentement éclairé a été obtenu tous les participants.

Instrumentation

Ortheses somatosensorielles

Le CG et le PI requis dans cette étude ont été personnalisés en fonction des besoins de chaque patient par
des orthésistes et des prothésistes (Novatex Medical). Les CG comprenaient des pantalons, des gilets et
des mitaines qui couvraient I'ensemble du corps de tous les participants (c.-a-d., Le tronc, les membres
supérieurs et inférieurs, la figure 1).

FIGURE 1
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Figure 1. (A) Vétements de compression (CG) et (B) semelles proprioceptives (Pl) portées par un patient
de type hypermobilité du syndrome d'Ehlers-Danlos (hEDS) au cours de l'expérience.
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Contréle postural

Le balancement postural a été enregistré a l'aide d'une plate-forme a force motorisée (SYNAPSYS,
France). Trois jauges de contrainte intégrées dans la plate-forme de force ont enregistré le composant de
force de réaction au sol vertical. Les données ont été échantillonnées a 100 Hz et transformées par un
logiciel d'analyse de stabilité automatisé par ordinateur (logiciel Synapsys) pour obtenir les coordonnées xy
du centre de pression (COP).

Subjective Visual Vertical

La perception de la verticale a été évaluée par le test SVV a l'aide du systéme Perspective ® (Framiral ®,
France).

Procédure expérimentale

Dans la premiere partie de I'expérience, les participants ont subi une évaluation de contréle postural
(durée: 1 h 45 min pour les patients et 20 min pour les contrdles) suivie d'une évaluation SVV (durée: 15
min pour tous les participants).

Evaluation verticale visuelle subjective

Pour évaluer la SVV, chaque participant, dans une piéce complétement obscure, a été montré, devant lui,
la projection d'une tige lumineuse (ligne laser de 2 m de long placée a 3 m en face d'eux). Les participants
pouvaient faire tourner la tige autour de son centre dans le sens des aiguilles d'une montre ou dans le sens
inverse des aiguilles d'une montre a l'aide d'un émetteur, et devaient placer la tige verticalement par
rapport a la verticale gravitationnelle réelle. Tous les sujets ont effectué le test SVV dans trois conditions:
debout, assis et couché sur le c6té droit. Dans cette derniére condition, les participants se trouvaient dans
une position standard sur un brancard avec un appuie-téte réglable, positionné a l'identique pour chaque
participant (le corps et la téte étaient respectivement inclinés a 90 ° et 72 °). Les sujets ont été invités a
minimiser leurs mouvements pendant les tests. Chaque condition comprenait quatre essais: deux avec la
tige initialement orientée vers le c6té droit (c.-a-d. 30 ° vers la droite-sens des aiguilles d'une montre) et
deux vers la gauche (-30 ° vers la gauche). Les tests et les conditions ont été distribués au hasard a
chaque participant.

Evaluation du contrdle postural

Le balancement postural a été mesuré pendant 52 s alors que les participants se tenaient sur une plate-
forme de force. Les participants devaient rester immobiles, pieds nus, les bras pendants, les pieds placés a
un angle de 30 °, et se concentrer sur une marque de référence visuelle fixée a 1,5 m devant eux dans leur
ligne de vision individuelle. L'évaluation comprenait quatre conditions avec deux tests d'une durée de 52 s
chacun, avec un repos de 20 s entre chaque test, et 5 min entre chaque condition. Les signaux de
démarrage et d'arrét ont été donnés 3 s avant et 3 s apres chaque acquisition. Les quatre conditions
étaient: (1) condition de contrdle (CC, sans ortheses); (2) CG; (3) PI; et (4) la combinaison de CG et PI
(CG-PI). Chaque condition a été réalisée avec les deux yeux ouverts (EO) ou les yeux fermés (EC). Les
participants ont également subi des essais a double tache (en combinant le contréle postural avec une
tache cognitive) et dynamiques (traduction sinusoidale du soutien) dans les quatre conditions
susmentionnées (les résultats ne sont pas inclus dans le présent article). Pour minimiser les effets d'ordre
pendant les tests, tels que les effets de la fatigue, toutes les conditions et les essais (EO / EC) ont été
randomisés entre les sujets. Un test d'entrainement a été effectué avant le test (Figure 2).

FIGURE 2

Ea—

LT S s

Figure 2 . Conception de I'évaluation de contréle postural.
L'analyse des données

Analyse verticale visuelle subjective

L'erreur d'évaluation de SVV a été évaluée en degrés de déviation par rapport a la verticale. Les erreurs
moyennes ont été calculées dans toutes les conditions, en fonction de l'orientation initiale de la tige. Les
erreurs ont été notées négativement lorsque la verticale subjective était orientée vers la gauche, et
positivement quand elle était orientée vers la droite.


https://translate.googleusercontent.com/translate_c?depth=1&hl=fr&prev=search&rurl=translate.google.fr&sl=en&sp=nmt4&u=https://www.frontiersin.org/articles/10.3389/fnhum.2017.00283/full&usg=ALkJrhjrJFexfJnt5mVn-9LEGSgylhNHBw#F2
https://www.frontiersin.org/files/Articles/254469/fnhum-11-00283-HTML/image_m/fnhum-11-00283-g002.jpg

Analyse de contrdle postural

Les paramétres de balancement postural calculés a partir des enregistrements COP étaient les suivants:
I'écart-type antéropostérieur et médio-latéral (SD-AP / SD-ML, mm) et la zone de balancement (AREA-CE,
mm ?) correspondant & la zone elliptique de confiance & 95% inclus dans le chemin COP.

Analyses statistiques

Les variables dépendantes SVV (angle de déviation de la verticale) et posturale (AREA-CE, SD-AP et SD-
ML) n'ont pas réussi a afficher une distribution normale acceptable (test de Shapiro-Wilk). Par conséquent,
des tests non paramétriques ont été utilisés pour I'analyse statistique.

Le test U de Mann-Whitney a été utilisé pour comparer les témoins sains aux patients hEDS sur la
perception de la verticalité et la stabilité posturale. Un test de Friedman a été utilisé pour déterminer les
différences entre les performances réalisées dans chaque condition posturale (CC, CG, Pl et CG / PI) et
chaque condition SVV (debout, assise, couchée: orientation initiale droite et gauche). Lorsque le résultat du
test de Friedman était significatif, nous avons ensuite utilisé un test de Wilcoxon pour les échantillons
appariés afin de déterminer les effets de la vision (EO et EC) et des orthéses somatosensorielles sur la
stabilité posturale. Nous avons utilisé la méthode de Bonferroni pour corriger les comparaisons
multiples. La signification statistique a été fixée a 0,05.Statistica (version 10, Statsoft, Inc., Tulsa, OK,
Etats-Unis) a été utilisé pour effectuer toutes les analyses.

Résultats

Subjective Visual Vertical

Nous avons d'abord analysé la perception de la verticale visuelle dans chaque position (debout, assis,
couché sur le c6té droit) en utilisant le test U de Mann-Whitney. En position debout, les patients hEDS ont
orienté la verticale plus a gauche que les contrbles, lorsque l'orientation initiale de la tige était également a
gauche (U = 4, p = 0,026). Simultanément, dans le bon état, lorsque I'orientation initiale de la tige était a
gauche, les patients ne présentaient pas l'inclinaison percue substantielle de la verticale visuelle dans la
direction de linclinaison du corps (effet Aubert), et orientaient leur rapprochement vertical a la verticale
réelle par rapport aux contréles, ( U= 0, p = 0,002). Fait intéressant, en condition assise, la perception de la
verticale visuelle était similaire dans les deux groupes (figure 3).

FIGURE 3

Figure 3. Comparaison des performances verticales visuelles subjectives (SVV) entre les patients atteints
de hEDS et les témoins dans différentes positions du corps: (A) debout, (B) assis et (C) allongé sur le coté
droit. SVV a été mesurée en présentant une tige laser 12 fois dans I'obscurité totale avec un écart de 30
degrés de la verticale alternativement sur la droite et la gauche. Les sujets ont été invités a repositionner la
tige verticalement en utilisant une télécommande. Les diagrammes en boite représentent la médiane et les
guartiles, et les points représentent la performance de chaque participant comme suit: contréles:
noir; patient 1: rouge; patient 2: vert; patient 3: violet;patient 4: bleu clair; patient 5: orange; patient 6: bleu
foncé. * p <0,05, *** p <0,005.

Le test de Friedman a révelé des différences significatives dans la perception de la verticalité selon
l'orientation initiale de la tige (droite et gauche) et la position du corps (assis, debout et couché a droite)
chez les patients hEDS ( p = 0,0001) et témoins ( p = 0,00034) . Comme 30 comparaisons cbte a cOte ont
été effectuées pour chaque analyse post hoc, la méthode de Bonferroni a été utilisée pour corriger le
niveau de signification & 0,0016. Par conséquent, tous les résultats du test de Wilcoxon rapportés ci-
dessous avec un p > 0,0016 ont été utilisés en raison de notre petite taille d'échantillon, et ont donc une
vocation descriptive.

Indépendamment de la position, l'orientation initiale de la tige semble influencer la perception de la
verticalité des patients hEDS (assis: Z = 2.20, p = 0.027, debout: Z = 2.20, p = 0.027, couché: Z = 2.20, p =
0.027 ).Lorsque l'orientation initiale de la tige était vers la droite, les patients montraient un plus grand écart
de perception de la verticalité au repos comparé a la position assise (Z= 2.20, p= 0.027) et plus =
2.20, p = 0.027) et en position debout (Z = 2.20, p = 0.027). En revanche, aucune différence n'a été
observée lorsque l'orientation initiale de la tige était a gauche. De méme, dans les contréles, l'orientation
initiale de la tige n'influence pas la perception de la verticalité. En outre, les contrbles présentaient une plus

by

grande déviation de leur perception de la verticalité lorsqu'ils étaient couchés par opposition a assis et
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debout, quelle que soit l'orientation initiale de la tige (orientation initiale droite: assis vs couché: Z =
2.20,p= 0.027 : Z= 2.20, p = 0.027, orientation initiale gauche: assis ou couché: Z = 2.20, p = 0.027,
debout vs couché: Z = 2.20, p = 0.027).

Contr6le postural sans orthéses somatosensorielles

Comparativement aux témoins, les patients atteints de hEDS présentaient une stabilité posturale altérée,
reflétée par leur surface de balancement accrue (OE, U = 4, p = 0,052) et une augmentation de |'écart-type
AP (OE, U = 3, p= 0,015). Ces derniers effets sont devenus plus prononcés en l'absence d'information
visuelle (AREA-CE: EC, U =2, p=0,017, SD-AP: CE, U =0, p = 0,004). De plus, la stabilité posturale s'est
également détériorée dans la direction ML sans vision (U = 4, p = 0,052). En outre, le test de Wilcoxon
comparant EO et EC a révélé une augmentation de la zone de balancement ( Z = 2,022, p = 0,043) et une
augmentation de I'écart-type ML chez les patients hEDS ( Z = 2,022, p = 0,043). L'élimination de la vision
n'a eu aucun effet sur la stabilité posturale chez les témoins (figure 4 ).

FIGURE 4
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Figure 4 . Comparaison de AREA-CE (zone de confiance a 95%, mm ?) obtenue par les patients atteints
de hEDS et les témoins, avec et sans ortheses somatosensorielles (CG, compressions, Pl, semelles
proprioceptives, CG-PI, orthéses somatosensorielles): in ( A) les yeux ouverts et (B) les yeux fermés. Les
diagrammes en boite représentent la médiane et les quartiles, et les points représentent la performance de
chaque participant comme suit: contréles: noir; patient 1: rouge; patient 2: vert; patient 3: violet; patient 4:
bleu clair; patient 5: orange;patient 6: bleu foncé. * p <0,05.

Contr6le postural avec des orthéses somatosensorielles

Le test de Friedman a été mené pour évaluer les effets des orthéses somatosensorielles sur la stabilité
posturale chez les patients hEDS dans quatre conditions (contréle, Pl, CG et PI-CG), avec (EO) et sans
(EC) vision. Puis, comme six comparaisons cote a cote ont été effectuées dans chaque analyse post hoc ,
le seuil de signification a été fixé a 0,00833, comme indiqué par la correction de Bonferroni. Semblable a la
SSV, tous les résultats du test de Wilcoxon rapportés ci-dessous avec p > 0,00833 ont une vocation
descriptive.

Avec Vision

Le test de Friedman a révélé que les orthéses somatosensorielles avaient tendance a avoir un effet
significatif sur la zone de balancement (p = 0,069), avec une amélioration de la stabilité posturale
(diminution de la zone de balancement) en présence de Pl (Z= 2,022,p= 0,043) La
figure 4A ). Cependant, la distribution des performances des patients dans chaque condition d'orthese
indique que ce résultat peut étre di a une hétérogénéité interindividuelle inférieure a celle de CG / PlI, et
une médiane |égerement inférieure a celle de CG (figure 4A ). Par conséquent, il y a peu de preuves que
I'état Pl induit une amélioration de la stabilité posturale supérieure aux autres conditions (CG, CG / PI), qui
semblent toutes induire un effet bénéfique mais similaire sur la stabilité posturale. Cet effet semblait étre
encore plus prononcé lorsque le patient était instable dans le CC.D'un autre c6été, les orthéses
somatosensorielles n'ont pas d'effet significatif sur I'écart-type AP et ML SD (Figures 5A , 6).

FIGURE 5

Figure 5. Comparaison de SD-AP (écart-type du déplacement du centre de pression antéropostérieur
(COP): mm) obtenu par les patients atteints de hEDS et les témoins, avec et sans ortheses
somatosensorielles  (CG, compressions, Pl, semelles proprioceptives, CG-Pl, ortheses
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somatosensorielles): en (A) yeux ouverts et (B) yeux fermés. Les diagrammes en boite représentent la
médiane et les quartiles, et les points représentent la performance de chaque participant comme suit:
contrdles: noir; patient 1: rouge; patient 2: vert; patient 3: violet; patient 4: bleu clair; patient 5:
orange; patient 6: bleu foncé. * p <0,05, *** p <0,005.

FIGURE 6
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Figure 6 . Comparaison de SD-ML (écart-type du déplacement COP médio-latéral: mm) obtenu par les
patients hEDS et les témoins, yeux ouverts (OE) et yeux fermés (EC) en fonction des ortheses
somatosensorielles portées (CG, compressions, Pl, semelles proprioceptives CG-Pl, deux orthéses
somatosensorielles). Les diagrammes en boite représentent la médiane et les quartiles, et les points
représentent la performance de chaque participant comme suit: contréles: noir; patient 1: rouge; patient 2:
vert; patient 3: violet; patient 4: bleu clair; patient 5: orange; patient 6: bleu foncé.

Sans vision

Le test de Friedman a révélé que les ortheses somatosensorielles avaient un impact significatif sur I'écart-
type AP ( p = 0,040) et tendaient a avoir un effet significatif sur la zone de balancement (p = 0,06). Il est
important de noter que le port simultané des deux orthéses semble avoir induit une amélioration
supplémentaire de I'écart-type AP ( Z = 2,022, p = 0,043, figure 5B ) par rapport au contrdle, par opposition
au port de chaque orthése séparément. En effet, les effets observés étaient plus prononcés lorsque les
deux orthéses étaient portées ensemble plutét que séparément (AREA-CE: CG vs CG / Pl: Z=2.022,p =
0.043, Pl vs CG / Pl: Z= 2.022, p = 0,043; figure 4B ; SD-AP: CG par rapport a CG / Pl: Z= 1,75,p =
0,079; Pl vs. CG / Pl: Z= 2,022, p = 0,043; Figure 5B ). En outre, la perte de stabilité AP induite par CG
(Z= 2,022, p= 0,043) a tendance a étre supérieure a celle induite par PI (Z= 1,75, p= 0,079,
Figure 5B ). Cependant, & la lumiere de la distribution des performances des patients dans ces deux
conditions, il est difficile d'identifier un effet supplémentaire de CG par rapport a Pl. Dans le sens ML, les
ortheses somatosensorielles n‘ont pas montré d'impact significatif sur la stabilité posturale.

Avec vs. Sans Vision

La zone d'oscillation accrue observée chez les patients hEDS sans vision et les orthéses
somatosensorielles (Z= 2,022, p = 0,043) persistait quand ils portaient des orthéses, seuls (Pl: Z =
2,022, p=0,043, CG: Z= 1,75, p = 0,079) ou en combinaison ( Z = 2,022, p = 0,043). Un résultat similaire
a été observé pour la SD ML (Pl: Z= 2,022, p= 0,043, CG:Z=1,75,p= 0,079, PI / CG: Z= 1,75p =
0,079, Figure 6). En revanche, ['élimination visuelle ne semble pas affecter ['écart-type AP,
indépendamment de la présence d'orthéses somatosensorielles.

Discussion

Visual vertical subjectif dans hEDS

A l'état debout, les résultats obtenus par les patients atteints de hEDS suggérent un écart plus important
par rapport a la verticale gravitationnelle réelle que les témoins. Cet effet semble étre moins apparent dans
la condition assise. Ces résultats suggérent que le hEDS est associé a des changements dans le
traitement neural des entrées somatosensorielles, ce qui pourrait a son tour modifier le jugement de la SVV
( Trousselard et al., 2003 ). De plus, comme on |'a déja observé chez les patients victimes d'AVC, cette
altération spécifique de la perception de la verticalité a I'état debout pourrait étre associée a une instabilité
posturale chez les patients hEDS et surtout a une asymétrie des membres inférieurs ( Bonan et al.
2006 , 2007 ) . Cependant, les analyses corrélationnelles ne confirment pas fortement un lien direct entre
ces deux facteurs. Le petit nombre de sujets inclus dans cette étude pilote rend ces analyses non
pertinentes en raison de I'hétérogénéité prononcée entre les patients tant dans la stabilité posturale que
dans les performances de perception de la verticalité. De plus, certaines limitations techniques nous ont
empéchés de calculer des paramétres permettant de quantifier I'asymétrie posturale. Néanmoins, ces
observations fournissent des données préliminaires qui devraient étre explorées plus avant. Plus
pertinemment, en position correcte, l'effet Aubert ou A (c.-a-d. Déviation SVV de la vraie verticale dans la
méme direction que l'inclinaison du corps, Aubert, 1861 ) a été trouvé lorsque la tige était inclinée vers la
droite dans les deux sens. groupes, mais absents lorsque la tige était initialement orientée vers la gauche
chez les patients hEDS. Chez les témoins sains, on considere que l'effet A résulte de la tendance du sujet
a déplacer la SVV vers l'axe longitudinal du corps, indépendamment de l'orientation initiale de la tige
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( Mittelstaedt et Glasauer, 1993 ). Plus précisément, il peut résulter de changements dans les intrants
vestibulaires (c.-a-d., Organes otolithiques, vecteur gravitationnel ) et somatosensoriels (endocapteurs
musculaires et articulatoires, exocapteurs cutanés, vecteur idiotropique d'interception) liés a une
inclinaison du corps dans l'obscurité ( Bronstein, 1999) . Dans leur étude, Bronstein et al. (1996)
ont démontré que lorsque les patients présentant une Iésion labyrinthique périphérique bilatérale se situent
a environ 90 ° du c6été droit, ils présentaient un effet A deux fois plus important que les témoins. Les
auteurs ont suggéré que l'effet d'inclinaison médiée sur la verticale visuelle est plus susceptible d'étre
d'origine somatosensorielle plutdét que vestibulaire.L'implication du systéeme somatosensoriel dans la
perception de la verticalité a été confirmée par des études sur la SVV dans les populations déficientes
somatosensorielles ( Yardley, 1990 , Anastasopoulos et Bronstein, 1999 ).Dans ces études, les auteurs ont
trouvé une perte unilatérale de l'effet A lorsque les patients hémianesthésiques se trouvaient du méme coté
que leur lésion, et une perte bilatérale chez les patients atteints de polyneuropathie sévére. Ainsi, nos
résultats sont compatibles avec ceux rapportés dans la littérature pour les contréles sains. Une conclusion
frappante est que la verticale percue des patients hEDS n'était pas loin de la verticale réelle lorsque la tige
était initialement orientée vers le c6té gauche. Cette constatation est également cohérente avec des études
antérieures ( Yardley, 1990 , Anastasopoulos et Bronstein, 1999 ), et une autre étude menée par Barra et
al.(2010), qui ont constaté que l'effet A était nettement réduit chez les patients présentant un déficit
somatosensoriel (hémiplégie et paraplégie). L'explication avancée est que ces patients ne peuvent pas
intégrer les entrées somatosensorielles. Par conséquent, leur SVV repose principalement sur l'entrée
gravitationnelle (vestibulaire). Une autre découverte intéressante est que ce phénomene n'apparaissait pas
lorsque la baguette était initialement orientée a droite. Une explication plausible est que, dans cette
condition, l'orientation initiale de la tige était directement congruente avec la combinaison conjointe des
vecteurs idiotropes et gravitationnels (représentation interne de la verticale). Ce n'était pas le cas lorsque la
tige était initialement orientée vers la gauche (c'est-a-dire qu'elle tournait dans une direction opposée a
I'axe longitudinal du corps). Cela peut étre di a la plus grande complexité de la tache qui a conduit les
patients a s'appuyer préférentiellement sur I'apport gravitationnel (vestibulaire). En effet, pour ajuster la tige
avec leur perception de la verticalité quand elle était initialement orientée a gauche, la tige a
systématiquement traversé la vraie verticale. Par conséquent, on peut postuler que la prédominance de
I'entrée vestibulaire par rapport a I'entrée somatosensorielle a conduit les patients a percevoir comme
verticale la position ou la tige convergeait avec le vecteur gravitationnel. Cette découverte est cohérente
avec le fait que l'apport somatosensoriel n'est pas absent, mais est compromis par I'endommagement de
ses récepteurs et la mauvaise transmission de la pression induite par le tissu conjonctif dégradé. Par
conséquent, nous pourrions suggérer que la contribution somatosensorielle est également présente, mais
sa contribution a la perception pourrait étre inhibée ou réduite en raison de son manque de fiabilité. Enfin,
pris ensemble, ces résultats mettent en évidence des changements dans les contributions relatives des
entrées somatosensorielles et vestibulaires a la perception de la verticalité chez les patients hEDS (c.-a-d.
Adaptation centrale dans les systémes perceptuels somato-vestibulaires).

Caractéristiques de base du contréle postural dans hEDS

Conformément aux études précédentes, les patients hEDS ont montré des difficultés significatives dans le
contréle des déplacements COP (augmentation de la zone d'ellipse de confiance), en particulier lorsque
l'information visuelle était absente ( Galli et al., 2011 ; Rigoldi et al., 2013 ). Fait intéressant, les témoins
n‘ont montré aucune différence dans leur stabilité posturale entre les conditions d'OE et d'EC, comme on l'a
observé dans d'autres études (Lacour et al., 1997, Btaszczyk et al., 2014 ). Ce résultat n'est pas
surprenant compte tenu du fait que les contréles sains inclus dans cette étude étaient assez jeunes
(environ 37 ans) et ne présentaient aucun trouble orthopédique et sensoriel. De plus, il est également
possible que les parameétres posturaux utilisés dans cette étude ne soient pas les plus sensibles pour
évaluer l'effet de I'enlevement visuel chez les sujets jeunes en bonne santé ( Prieto et al.
1996 ). Cependant, notre résultat suggére que les patients hEDS (en particulier les cas les plus instables)
se fiaient a la vision pour la stabilité posturale. Marigold et Eng (2006) ont constaté que I'élimination de la
vision chez les patients victimes d'AVC augmentait l'instabilité posturale, en particulier dans le sens ML, et
ce dautant plus en présence d'asymétrie posturale. Pour expliquer cette observation, les auteurs ont
suggeéré que, chez les patients victimes d'un AVC, le schéma corporel formé par le SNC peut ne pas
contenir d'informations somatosensorielles appropriées en raison de centres supraspinaux altérés ( Niam
et al., 1999 ).Chez les patients atteints de hEDS, une altération des récepteurs somatosensoriels induirait
une diminution de la pondération de cette modalité sensorielle, compensée par une augmentation de la
pondération de la modalité visuelle (dynamique lente, Chiba et al., 2015 ). L'équilibre entre les contributions
de chaque modalité sensorielle est essentiel dans la repondération sensorielle continue (dynamique
rapide), qui permet le maintien d'un contrdle postural efficace et adaptable ( Nashner, 1976 , Asslander et
Peterka, 2014 , Chiba et al., 2015 ). De plus, les patients atteints de hEDS avaient également de grandes
difficultés a maintenir leur stabilité posturale ML lorsque la vision était retirée. Par conséquent, la stabilité
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ML semble dépendre de deux facteurs: le recours a la vision et I'asymétrie dans le contrdle postural. Nos
résultats tendent a confirmer une dépendance excessive vis-a-vis de l'information visuelle, mais suggérent
seulement la présence d'asymétrie posturale chez les patients hEDS.II serait intéressant d'étudier cette
guestion dans de futures études. Indépendamment de la condition visuelle, la différence intergroupe dans
I'écart-type SD était plus prononcée dans la direction AP. Un effet anti-AP accru a également été observé
chez les patients victimes d'un AVC lorsque l'information somatosensorielle a été modifiée ( Marigold et al.,
2004 ). Pour interpréter ces résultats, les auteurs ont émis I'hypothése que la capacité d'intégrer
l'information provenant de la sensation cutanée peut réduire la contribution de la proprioception de la
cheville dans le contréle de I'équilibre postural. Par conséquent, l'augmentation de la prévalence d'AP
observée chez les patients victimes d'AVC chez qui la proprioception de la cheville était compromise serait
due a leur incapacité a compenser en utilisant des informations plantaires cutanées ( Marigold et al.,
2004 , Marigold et Eng, 2006 ).Cependant, les auteurs n'ont trouvé aucune corrélation entre la sensation
plantaire plantaire cutanée et le balancement postural. Ainsi, il est encore difficile de savoir comment
I'information somatosensorielle affecte le balancement postural AP chez les patients victimes d'AVC. Cette
observation, également observée chez les patients hEDS présentant une atteinte somatosensorielle
spécifique, suggere que la stabilité de I'AP résulte, au moins en partie, d'une information somatosensorielle
précise. De plus, une étude antérieure menée chez des sujets jeunes et en bonne santé a montré que le
systéme neuromusculaire doit allouer 50% d'effort supplémentaire pour contréler la stabilité de I'AP dans la
position verticale ( Btaszczyk et al., 2014 ). Ainsi, le plus grand écart-type des AP chez les patients atteints
de hEDS suggére qu'ils peuvent avoir des difficultés a générer un effort neuromusculaire suffisant pour
maintenir leur stabilité posturale. Cependant, cette hypothése doit étre confirmée par Blaszczyk et
al. (2014) ont utilisé la vitesse COP (coefficient de balancement et indice directionnel de balancement) pour
qguantifier la stabilité posturale. Les limitations technologiques nous ont empéché de calculer ce
paramétre. Par conséquent, nous postulons que l'effort neuromusculaire plus important alloué pour
contrOler la stabilité AP peut produire un recrutement plus élevé du systéme somatosensoriel. Par
conséquent, une atteinte somatosensorielle pourrait empécher les patients atteints de hEDS de produire un
effort neuromusculaire suffisant pour stabiliser leur équilibre dans le sens AP. En résumé, les spécificités
du contrble postural chez les patients hEDS semblent résulter a la fois de leur déficience somatosensorielle
et de I'adoption de stratégies compensatoires posturales. Ce déséquilibre dans l'intégration multisensorielle
complique le contréle de l'attitude droite et, par conséquent, est au moins en partie responsable de leur
instabilité posturale. Enfin, ce processus semble étre relativement variable entre les participants. Cette
découverte n'était pas surprenante étant donné qu'une variabilité considérable de I'expression clinique est
communément observée chez les patients atteints de hEDS. Par conséquent, il a été récemment proposé
de considérer le hEDS comme un spectre de manifestations pathogénétiques de I'hypermobilité articulaire
( Malfait et al., 2017 ). Par conséquent, il serait intéressant d'étudier plus avant le lien entre la sévérité de
I'expression clinique de hEDS et I'évolution de la stratégie sensori-motrice adoptée par ces patients.

Effets des orthéses somatosensorielles sur le contréle postural dans les EDH

Chez les patients atteints de hEDS (notamment les cas les plus instables), le port d'orthéses
somatosensorielles semble réduire leur instabilité posturale (zone de balancement) a tel point que leurs
performances deviennent comparables a celles des témoins en état ouvert. Cependant, d'autres
investigations seront nécessaires pour confirmer ces observations préliminaires avec un échantillon plus
large. Fait intéressant, cet effet s'est avéré étre encore plus prononcé en l'absence d'information
visuelle. Le port combiné des deux orthéses semble aider les patients a stabiliser leur équilibre et a
minimiser leur écart-type. Ainsi, le port combiné des orthéses pourrait induire un effet de synergie. En effet,
il semble améliorer la stabilité posturale plus que le port du CG ou du Pl séparément dans la condition yeux
fermés a la fois pour la zone de balancement et AP sway SD. Par conséquent, on peut raisonnablement
supposer que l'augmentation de la sensation plantaire cutanée appliquée par la pression sur les récepteurs
de la sole de PI pourrait étre concomitante avec l'augmentation de la sensation cutanée et le sens de la
position articulaire favorisé par CG. Par conséquent, la combinaison de CG et de PI pourrait
éventuellement améliorer l'information somatosensorielle disponible et, par conséquent, I'équilibre, méme
sans vision. En outre, il convient de noter que la suppression des informations visuelles augmente I'impact
des orthéses somatosensorielles sur la stabilité posturale, en particulier dans le sens AP. Nous suggérons
donc que, dans la condition EO, [linformation visuelle compense le manque dinformation
somatosensorielle. Par conséquent, I'élimination de la vision oblige les patients a rééquilibrer leur utilisation
des modalités sensorielles en faveur de [linformation somatosensorielle, renfor¢ant ainsi Il'apport
somatosensoriel fourni par les orthéses.En revanche, la stabilité ML semble étre peu affectée par les
orthéses somatosensorielles et reste sensible a I'apport visuel. Ce résultat confirme notre hypothése
précédente, qui supposait que l'information visuelle était, au moins en partie, responsable de la stabilité
ML. En outre, nos résultats n‘'ont montré aucun effet des orthéses somatosensorielles sur la dépendance
excessive vis-a-vis de l'apport visuel chez les patients atteints de hEDS. De plus, leur stratégie posturale,
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qui consiste a compenser leur manque dinformation somatosensorielle par ['utilisation généralisée
d'informations visuelles, semble avoir persisté bien que l'apport somatosensoriel ait été amélioré. Il est
donc légitime de supposer que, pour modifier la stratégie adoptée par ces patients, un port prolongé
d'orthéses somatosensorielles serait nécessaire. L'utilisation a long terme d'orthéses somatosensorielles
stimulerait et préserverait a la fois les récepteurs somatosensoriels et ainsi développerait et consoliderait le
réseau neuronal, soutenant une stratégie sensori-motrice plus équilibrée. Enfin, contrairement aux études
précédentes qui n'ont trouvé aucun effet sur les Pl et les CG, notre étude a suggéré leur efficacité sur la
stabilité posturale chez les patients hEDS ( Hijmans et al., 2009 ; Dankerl et al., 2016 ). En effet, dans les
contréles sains, il est possible que I'apport somatosensoriel amélioré fourni par la CG déclenche plus
d'informations que nécessaire pour contrdler leur posture. Par conséquent, le port de CG peut induire du
bruit dans l'apport somatosensoriel chez les sujets sains, alors qu'il aide a ajuster le seuil somatosensoriel
chez les patients atteints de hEDS ( Hijmans et al., 2009 ). De méme, I'lP n'a induit aucun effet sur la
stabilité posturale chez les sujets sains, probablement parce qu'aucune amélioration proprioceptive n'était
requise ( Dankerl et al., 2016 ).

Limites de I'étude

Cette étude pilote présente un certain nombre de limites. Premiérement, |'étude a été menée sur un petit
échantillon. Deuxiemement, la méthodologie utilisée pour étudier la SVV pourrait étre améliorée a plusieurs
égards: (i) le nombre d'essais réalisés ( Piscicelli et al., 2015 : un minimum de six essais est requis); (ii) la
téte du sujet doit étre fixée a son support pour éviter tout mouvement spéculatif; (i) la téte pourrait étre
placée dans le méme alignement que le corps; et (iv) la position allongée pourrait également étre réalisée
du cété gauche.

Conclusions

Collectivement, les explorations fonctionnelles effectuées sur des patients atteints de hEDS, en utilisant la
posturographie et la SVV, suggerent un déséquilibre dans l'intégration des entrées sensorielles. Les
résultats tendent a montrer que la déficience somatosensorielle modifie a la fois la perception de la
verticalité (effet Aubert) et l'instabilité posturale. Plus précisément, les résultats de I'évaluation posturale
suggeérent une nouvelle pondération de l'intégration multisensorielle en faveur de I'entrée visuelle. Cette
stratégie compensatoire, adoptée par les patients pour maintenir leur équilibre, peut diminuer leur
adaptabilité, ce qui pourrait, au moins en partie, expliquer leur instabilité posturale. En revanche, nos
résultats suggerent une amélioration de la rétroaction somatosensorielle induite par les orthéses, facilitant
ainsi le contréle postural, qui a son tour tend a devenir plus stable. Enfin, il s'agit de la premiére enquéte
évaluant I'effet des orthéses somatosensorielles chez les patients hEDS, offrant de nouvelles perspectives
pour améliorer les soins médicaux. Cependant, les observations dans cette étude pilote doivent étre
confirmées par d'autres investigations avec un plus grand nombre de sujets. Pourtant, ils suggérent
fortement que les évaluations posturale et SVV sont des outils potentiellement utiles pour le diagnostic et le
suivi de cette pathologie.
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