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La dystrophic myotonique: I 
caracteristiques socio-economiques 

et residentielles des malades 
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RESUME: La dystrophie myotonique (DM) est une genopathie a transmission dominante qui a deja ete associ6e, 
dans les publications medicales, a des conditions de vie particulieres. Dans le but de mieux demontrer cette assertion, 
une enquete sociologique a ete menee aupres d'un echantillon representatif (N = 218) de la population atteinte au 
Saguenay-Lac-Saint-Jean (Quebec). Les resultats demontrent que les individus atteints de DM presentent un profil 
socio-economique caracteristique des milieux defavorises: tres faible participation a la main-d'oeuvre, revenus tres peu 
61ev6s, scolariti peu avancee. One forte proportion des malades doivent compter, pour leur subsistance, sur les regimes 
d'assistance sociale. Deux families sur cinq vivent sous le seuil de la pauvrete. L'enquete fait ressortir egalement que 
l'histoire d'emploi rthnunere des individus malades est relive a l'auto-evaluation de leur capacite de travailler. Apres 
l'age de 40 ans, une tres forte proportion des personnes atteintes n'arrivent plus a occuper un emploi remuneY6 et se 
d6clarent dans l'incapacite de le faire. L'etude du lieu de residence de tous les malades, dans une zone urbaine tres bien 
depistee, demontre l'existence de concentration de cas dans certains secteurs de recensement (niches ecologiques), 
situes a proximity du centre ville. Pour se disperser et se diffuser dans la population, le gene DM se trouve done dans 
un environnement socio-6conomique et socio-geographique bien particulier. 

ABSTRACT: Myotonic Dystrophy: I Socio-Economic and Home-Environment Characteristics of the Patients. 
Myotonic dystrophy is a dominantly inherited genetic disorder which, in medical literature, has been linked to peculiar 
socio-economical conditions. In order to document this assertion, a sociological study was conducted in the Saguenay-
Lac-Saint-Jean region (Quebec), using a representative sample (N = 218) drawn from the myotonic dystrophy popula­
tion. A study of the patients' places of residence was also carried out. The results clearly indicate that myotonic dystro­
phy patients exhibit a socio-economic profile associated with disadvantaged milieux: high unemployment, low income 
and limited schooling. Many of these patients must rely on social welfare. Two families out of five (42%) live beneath 
the poverty line. The wage-earning history of these persons is closely linked to their self-evaluation of their working 
capabilities. After the age of forty, a high proportion of these people are unable to hold down a paying job and claim 
they are unable to do so. Within a well-screened urban area, a study of the patients' places of residence indicates cen­
sus tracts where myotonic dystrophy is concentrated (ecological niches). These social areas are close to the downtown 
area and display characteristics of disadvantaged milieux. Accordingly, the My D gene seems to be confined to a spe­
cific socio-economic and socio-geographical environment, through which the spread of the gene is channelled among 
the population. 

Can. J. Neurol. Sci. 1989; 16:109-113 

On commence a d&ouvrir comment les soci6tes humaines 
influencent le patrimoine gen6tique selon des m6canismes dont 
le plus souvent elles ne sont pas conscientes. Le patrimoine 
gdnetique d'une population est maintenu ou modifie au cours 
des generations sous 1'influence de facteurs socio-culturels qui 
favorisent ou non la frequence et la dispersion de certains 
genes. Ainsi, une approche bio-culturelle1 doit permettre de 
reveler les faits sociaux associes a la diffusion d'une affection 
heY6ditaire particuliere dans une population donnee. 

A l'heure actuelle, on reconnait l'importance des liens entre 
l'environnement socio-economique et la sante en general. Au 
Canada, des recherches r6centes confirment l'existence d'une 
relation entre, d'une part, le revenu des families et d'autre part, 

l'esperance de vie, le taux de mortalite infantile ainsi que la 
morbidite en general.2-4 Cependant peu de recherches systeYna-
tiques se sont interessees a etablir clairement si une g6nopathie 
dominante pouvait s'accompagner de conditions socio-
economiques particulieres. 

La dystrophie myotonique (DM) est particulierement 
frequente au Saguenay-Lac-Saint-Jean (SLSJ). Compte tenu du 
phenomene social qu'elle constitue dans cette r6gion du Nord-
Est quebecois, cette genopathie a pu se preter a une vaste 
recherche empirique; elle permet d'etablir si cette affection est 
reellement associee a des caracteristiques socio-6conomiques 
particulieres, tel que sugg6re par des auteurs qui ont 6tudie la 
DM dans d'autres pays. En effet, Adie et Greenfield5 soulignent 

Du dgpartement de Travail social, CEGEP de Jonquiere (MP); d£partement de Sciences humaines, CEGEP de Jonquiere (SV); la Clinique de dystro­
phie musculaire, Hopital de Chicoutimi (JM) 
Tires a part: Groupe ECOBES, CEGEP de Jonquiere, 2505, rue St-Hubert, Jonquiere, Quebec, Canada G7X 7W2 

109 

https://doi.org/10.1017/S0317167100028638 Published online by Cambridge University Press

https://doi.org/10.1017/S0317167100028638


THE CANADIAN JOURNAL OF NEUROLOGICAL SCIENCES 

que plusieurs patients sont invalides et vivent dans des condi­
tions socialement et economiquement faibles. Thomasen6 

affirme que cette maladie engendre une deterioration sociale et 
que plusieurs patients doivent recourir aux pensions d'invali-
diti. Caughey et Myrianthopoulos,7 quant a eux, rappellent les 
memes observations et avancent qu'il est possible parfois 
d'identifier une habitation typique de ces malades («myotonic's 
home») par son apparence negligee et son besoin evident de 
reparations. Dans une monographic recente, Harper8 resume les 
observations de differents auteurs sur l'invalidite des cas de 
DM, mais critique avec raison les interpretations suggerees par 
certains d'entre eux parce qu'elles ne sont pas fondees sur des 
enquetes syst6matiques. 

Le present article analyse certaines caracteristiques socio-
economiques et r6sidentielles d'une population atteinte de DM. 
Pour etudier les caracteristiques socio-economiques, nous 
retiendrons deux dimensions: la participation a la main-d'oeu-
vre et les revenus. Par la suite, la region metropolitaine de 
recensement Chicoutimi-Jonquiere servira de cadre pour une 
6tude socio-geographique. Cette region constitue une zone 
urbaine fortement d6pist6e, permettant de circonscrire des con­
centrations de cas de DM et de caracteYiser les aires sociales ou 
cette maladie est frequente. 

MATERIEL ET METHODES 

Les informations de base concernant les individus atteints de 
DM ont et6 colligees a partir des dossiers de la Clinique de dys­
trophic musculaire de l'Hopital de Chicoutimi. Cette clinique 
possede une liste exhaustive et a jour de tous les cas connus au 
SLSJ. Le fichier de base de notre etude (N = 462) concerne 
uniquement des individus atteints de la forme symptomatique 
de cette maladie, excluant les sujets atteints d'une forme asym-
tomatique ou pr6-clinique de DM.9 

Les donnees permettant d'analyser les comportements des 
individus atteints proviennent d'une enquete sociologique que 
nous avons realisee en juin 1983, aupres d'un echantillon 
representatif de la population atteinte de DM au SLSJ. Au total, 
218 individus atteints, ages de 15 ans et plus, ont repondu au 
questionnaire administre par entrevue individuelle a leur domi­
cile. L'echantillon final obtenu permet de generaliser les resul-
tats avec des marges d'erreur purement statistiques inferieures a 
5%, a un niveau de confiance de 95%. 

Afin de r6aliser les analyses socio-geographiques, nous 
avons procede au reperage spatial de toute la population 
atteinte, a l'aide d'un fichier de conversion du code postal reali­
se par Statistique Canada. Dans un premier temps, nous avons 
lvalue" le degre" de concentration spatiale de cette maladie pour 
chaque secteur de recensement en utilisant l'indice Lee10 retenu 
pour certaines 6tudes de morbidite (Foggin11) ou de mobilite 
g6ographique (Berneche et Martin12). II s'agit d'un quotient de 
localisation ou d'un indice de densite relative: 

DMj 

DMR 

TX; = 

PoPi 
PopR 

ou: Txj est le taux de concentration (quotient de localisation) 
pour le secteur i; 

DMj = le nombre de cas pour le secteur i; 
DMR = le nombre de cas pour l'ensemble de la region 

etudiee; 
Pop; = la population pour le secteur i; 
PopR = la population pour l'ensemble de la region etudiee. 

Dans un deuxieme temps, nous avons analyse la variation et 
la repartition spatiale de cet indice de concentration dans la 
Region metropolitaine de recensement (RMR) de Chicoutimi-
Jonquiere sur la base des secteurs de recensement de 1981. 
Nous avons choisi cette region urbaine principalement pour 
trois raisons: les efforts de depistage y ont ete intenses et 
repetes; en juin 1983, un nombre suffisant de cas (N - 230) y 
avaient ete reperes permettant ainsi l'utilisation de techniques 
statistiques; l 'univers d 'observation etant relativement 
homogene, il devenait interessant d'utiliser les donnees du 
recensement de la population pour caracteriser la situation resi-
dentielle des malades. Par la suite, nous avons cartographie les 
donnees obtenues, analyse l'ecologie factorielle de la RMR et 
recherche les variables qui predisaient la variation de l'indice de 
concentration de DM. 

RESULTATS ET DISCUSSION 

Caracteristiques socio-economiques des malades 

Nous avons accorde une attention particuliere a la participa­
tion a la main-d'oeuvre (taux d'emploi, histoire d'emploi, auto-
evaluation de la capacite de travailler, scolarite) et aux revenus 
des individus atteints. 

a) La participation a la main-d'oeuvre 

Globalement, au moment de l'enquete a domicile, le statut 
d'emploi des individus atteints de DM est le suivant: 

- 12,4% ont un emploi remunere; 
- 17,4% recherchent un emploi; 
- 34,9% ont deja eu un emploi mais n'en ont plus; 
- 35,3% n'ont jamais eu d'emploi. 
Le taux d'emploi chez les individus atteints est done de 

12,4% comparativement a 42,2%13 pour l'ensemble de la popu­
lation agee de 15 ans et plus du SLSJ. Notons que parmi les 
individus atteints occupant un emploi, les 2/3 ont un travail a 
plein temps. Parmi les individus cherchant un emploi, une tres 
forte majorite (soit les 4/5) desire un nouvel emploi. 

Comparativement a la population regionale, le taux de par­
ticipation a la main-d'oeuvre est tres faible chez la population 
atteinte de DM. Les hommes participent trois fois moins a la 
main-d'oeuvre que leurs homologues regionaux (24,3% contre 
73,9%) et les femmes six fois moins (6,8% contre 37,7%), 
comme l'illustre la figure 1. 

Nous savons egalement que les femmes atteintes pr6sentent 
une histoire d'emploi remunere significativement differente de 
celle des hommes atteints. Elles sont particulierement absentes 
du marche du travail remun6re et cette situation n'est pas nou-
velle. Une femme sur deux n'a jamais travaille (51,0%) com­
parativement a un homme sur cinq (21,1%). 

De plus, nous avons pu 6tablir que la fafon dont les malades 
auto-evaluent leur capacite de travailler est en relation statis-
tiquement significative avec leur histoire d'emploi r6munere\ 
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tant chez les hommes (x2 = 68,96; p = 0,001) que chez les 
femmes (x2 = 17,01; p = 0,001). Parmi les hommes actifs, la 
plupart evaluent leur capacite de travailler comme 6tant normale 
(34/48). A l'oppose, parmi les hommes atteints qui n'ont jamais 
occup6 d'emploi, la tres grande majorite evalue que leur capac­
ite de travailler est reduite (22/24). Le profil observe chez les 
femmes atteintes presente les memes tendances. 

Pourosnlag«B 

Sexs maaculln Sea* fdmlnln 

LE Population DM (1963) Population SLSJ (1961) 

Figure I— Taux de participation a la main-d oeuvre des 15 ans et plus 
selon le sexe, les individus atteints de DM et la population du 
Saguenay—Lac-Saint-Jean (SLSJ). 

Nous avons aussi observd que chez les hommes de moins de 
40 ans, la majority a ou recherche un emploi (51,5%) alors 
qu'une proportion relativement importante (30,3%) n'en a 
jamais eu. Chez les femmes, le groupe d'age d'appartenance est 
en relation avec l'histoire d'emploi, mais de facon bien dif-
feYente. Parmi les moins de 40 ans, pres de la moitie n'ont 
jamais eu d'emploi (45,8%), les autres sont actives (25,4%) ou 
l'ont deja et6 (28,8%). Chez les 40 ans et plus, la proportion de 
femmes n'ayant jamais eu d'emploi est tres forte (57,8%); 
seulement 4,4% sont actives. 

Ces resultats demontrent qu'une partie importante de la popu­
lation atteinte est reellement incapable de participer a la vie 
economique. Comme on peut s'y attendre, cette incapacity aug-
mente avec l'age de telle sorte qu'apres 40 ans, une tres forte 
proportion des individus malades n'arrivent plus a occuper un 
emploi remunere (x2 = 24,48; p = 0,001 chez les hommes et 
x2 = 8,22; p = 0,01 chez les femmes). 

Cependant, il faut souligner que les individus atteints de DM 
au SLSJ affirment beaucoup moins souvent (26,1%) que ceux 
reperes par Thomasen6 (61,4%) que leur capacite de travailler 
est nulle. A l'oppose, ils sont beaucoup plus nombreux (36,7% 
contre 6,8%) a considerer normale, leur capacity de travailler. 
Le mode de recrutement des cas de chacune des 6tudes, a lui 
seul, pourrait expliquer les ecarts observes. Nous avons sans 
doute raison de penser que Thomasen recevait des patients qui 
venaient le consulter par suite de l'apparition de problemes 
m6dicaux importants, alors que nos observations portent sur des 
individus identifies, dans une forte proportion, grace a des pro­
grammes de depistage. Dans ce contexte, les comparaisons de 
clienteles doivent etre faites avec une grande prudence. 

Si l'auto-evaluation de la capacite de travailler est determi-
nante chez l'individu qui doit prendre la decision d'offrir ou 
non ses services sur le marche du travail r6mun£re\ la scolarit6 
est egalement un determinant non negligeable. La scolarite 
moyenne des individus atteints est de 7,5 ans et est dgale pour 
les deux sexes. Comparativement a la population rggionale, les 
individus atteints sont presque trois fois plus nombreux a pos-
seder une faible scolarite. Ainsi, 63,3% des individus touches 
ont moins de 9 ans de scolarite comparativement a 24,3% dans 
la population regionale; 31,7% ont entre 9 et 13 ans de scolarite' 
comparativement a 65,8% dans la population du SLSJ; seule­
ment 5,0% des malades ont une scolarite de 14 ans et plus com­
parativement a 9,9% dans la population de r6f6rence.14 

Population DM (1983) Population SLSJ (1981) 

plu} Moins de 4 000 $ ffl 4 000 $ a 5 999 $ WM 6 000 $ et 

Figure 2 — Population de 15 ans et plus ayant un revenu, individus atteints de DM et population du Saguenay—Lac-Saint-Jean (SLSJ). 
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b) Le revenu et la source de revenu 
Lors de l'enquete a domicile, nous avons utilise la notion de 

revenu brut incluant toutes les sources avant deductions 
d'impot, pour l'annee de reference 1982. Cette variable corres­
pond a la definition du revenu de Statistique Canada telle 
qu'elle est utilised dans les enquetes annuelles sur le revenu des 
families et des particuliers: salaires et traitements (avant les 
deductions d'impots et de la contribution au regime de pension, 
etc.) revenus nets d'un travail autonome, revenus de placement, 
paiements de transferts gouvernementaux, pensions et autres 
revenus. 

En 1982, le revenu personnel moyen des individus atteints 
6tait de 5,492$ comparativement a 15,339$ pour la population 
sagueneenne agee de 15 ans et plus.14 En ce qui concerne les 
hommes atteints, il etait de 6,970$ comparativement a 16,457$ 
pour leurs homologues masculins. Quant aux femmes, elles 
avaient un revenu personnel de 3,538$ comparativement a 
8,994$ pour la population temoin. Notons, pour mieux illustrer 
notre propos, que 91,3% des individus touches avaient un 
revenu personnel inf£rieura 10,000$. 

Les categories retenues pour comparer les revenus des 
malades a ceux de la population rSgionale sont deja fort revela-
trices. La figure 2 permet d'etablir que, parmi la population 
declarant un revenu, 47,0% des personnes atteintes avaient un 
revenu brut inferieur a 4,000$ en 1982, comparativement a 
24,8% pour la population regionale. A l'oppose, seulement 
22,1% de la population atteinte declarait un revenu personnel 
superieur a 6,000$ comparativement a 63,0% en ce qui a trait a 
la population de la region etudiee. 

Le faible taux de participation a la main-d'oeuvre et la sco-
larite particulierement reduite observes chez les individus 
atteints se traduisent done par un manque remarquable sur le 
plan des revenus. La majorite des cas recoivent soit de l'aide 
sociale (43,6%), soit des allocations variees (21,1%); 17,4% des 
malades declarent n 'avoir aucun revenu. Ceux qui touchent des 
salaires ou des prestations d'assurance-chomage sont peu nom-
breux(17,9%). 

Dans le contexte d'une maladie qui se transmet selon le 
mode dominant, il n'est guere etonnant que le profil 
6conomique des families touchees soit finalement aussi peu 

Tableau 1: Typologie des secteurs de recensement selon le taux de 
concentration de DM 

Nombre de Population Nombre 
secteurs en 1981 de cas Taux de 

concen-
Typologie N % N % N % tration 
Secteurs a 
concentration 
61ev6e (1,08 et plus) 10 37,0 43 501 32,2 142 61,8 1,92 

Secteurs a 
concentration 
moyenne (0,55 a 1,07) 9 33,3 52 080 38,5 67 29,1 0,76 

Secteurs a 
concentration 
faible (0,54 et moins) 8 29,7 39 591 29,3 21 9,1 0,31 

Total 27 100,0 135 172 100,0 230 100,0 1,07' 
1 II s'agit de la moyenne des taux relatifs de concentration. 

reluisant que celui observe chez les individus atteints. En effet, 
les individus malades appartiennent a des families vivant un peu 
plus de quatre fois sur dix (42,6%) sous le seuil de la pauvrete. 
Les families touchees par cette genopathie se retrouvent 3,2 fois 
plus souvent sous le seuil de la pauvrete que les families canadiennes 
en general.15 

Caracteristiques residentielles de la population atteinte 
La question du lieu de residence et de la repartition spatiale 

des individus atteints de DM nous amene a raisonner en termes 
d'espace socio-geographique. Les caracteristiques socio-
economiques des malades, d6crites precedemment, peuvent-
elles etre attestees par leur lieu de residence? La DM est-elle 
concentree dans des aires sociales particulieres a l'interieur de 
la Region metropolitaine de recensement (RMR) Chicoutimi-
Jonquiere? 

a) La concentration des cas de DM selon les secteurs de 
recensement 

Dans l'ensemble de la RMR Chicoutimi-Jonquiere, le taux 
de concentration de DM varie fortement selon les secteurs de 
recensement. La plus forte valeur obtenue pour un secteur de 
recensement est de 3,22 et la plus faible 0,08; la moyenne des 
taux relatifs est de 1,07 (ecart-type 0,82). Nous pouvons dis-
tinguer trois types de secteurs de recensement: les secteurs a 
concentration elevee de cette genopathie, les secteurs a concen­
tration moyenne et les secteurs a concentration faible (voir le 
tableau 1). 

Dix (10) secteurs ont une concentration elevee, soit 1,08 et 
plus; ces secteurs regroupent 61,8% des cas de DM alors qu'ils 
representent 32,2% de l'ensemble de la population de ces deux 
villes. A l'oppose, huit (8) secteurs totalisent seulement 9,1% 
des cas DM, alors qu'on y retrouve 29,7% de la population. 

b) Les aires sociales de la dystrophic myotonique 

Grace a la cartographie des taux de concentration,16 nous 
avons pu facilement observer deux aires geographiques dis-
tinctes a forte concentration de DM: la premiere est situee a 
Chicoutimi et la seconde a Jonquiere. Ces deux aires se particu-
larisent par un certain nombre de caracteristiques mises en Evi­
dence par l'etude de l'ecologie sociale: proximite du centre 
ville, vieux quartiers a vocation commerciale, surface batie au 
maximum par rapport a l'espace habitable, predominance de 
petits menages, densite de population elevee. A l'oppose, les 
huit secteurs de recensement a faible indice de concentration de 
DM constituent, a l'exception d'un seul, des aires sociales d'un 
autre type: banlieue residentielle, quartiers ou predominent des 
menages familiaux et des jeunes families. 

Pour mieux appuyer notre analyse de la repartition spatiale 
de la population atteinte de DM, nous avons cherche a estimer, 
par une analyse de regression multiple, la valeur de la variable 
dependante soit 1'indice de concentration de DM. Les variables 
independantes ont ete selectionnees parmi les donnees du 
recensement de la population de 1981 de Statistique Canada. 

Parmi les 16 variables utilises pour analyser l'ecologie 
sociale de la RMR Chicoutimi-Jonquiere, 6 variables se sont 
averees significatives dans un modele de regression (m£thode 
Backward). Le modele obtenu (R2 = 0,63; F = 5,61; p = 
0,001)16 indique qu'il existe un ensemble de variables predictri-
ces de la variation de 1'indice de concentration de la maladie 
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etudiee. On doit s'attendre a trouver un indice de concentration 
eleve de DM dans les secteurs caracterises par: 

- une forte proportion de jeunes; 
- une faible proportion de logements individuels; 
- une forte proportion d'individus celibataires; 
- une d6croissance de la population; 
- une forte proportion d'individus a faible scolarite; 
- une forte proportion d'anciens logements. 
Ces resultats indiquent que la situation residentielle des indi-

vidus atteints temoigne, dans une large mesure, des conditions 
de vie revelees par l'enquete a domicile. En effet, les resultats 
de l'analyse de regression nous permettent d'affirmer que les 
secteurs de recensement presentant une forte concentration de 
DM manifestent une ecologie sociale apparentee a celle des 
milieux defavorises. Nous ne sommes pas les premiers a con-
stater une forte relation entre la maladie, le statut socio-
economique et l'espace (Loslier17, Foggin11). De plus, certains 
auteurs ont deja parl6 de concentration de maladies genetiques 
mais la plupart du temps, leurs etudes ont porte sur des ensem­
bles geographiques plus larges que le notre (Lalouel18, Plauchu 
etBideau19). 

La DM s'accompagne done d'un phenomene de structuration 
spatiale assez bien caracterise dans cette region du Quebec. Nos 
travaux futurs permettront des analyses encore plus specifiques 
parce que nous considererons des unites geographiques plus 
restreintes et plus homogenes encore: soit les secteurs de 
d6nombrement definis par Statistique Canada. Observerons-
nous alors des petites enclaves geographiques (isolats) encore 
mieux caracterisees, ou se concentrerait la dystrophie 
myotonique? 

CONCLUSION 

Les resultats obtenus permettent d'avancer l'idee que la dys­
trophie myotonique s'apparente a un «complexe socio-
pathogene».20 La DM est une maladie dont les victimes ont ten­
dance a se retrouver exclues du marche de l'emploi remunere et 
des quartiers les mieux nantis. Le gene DM semble se transmet-
tre, du moins pour la population symptomatique, au sein d'un 
environnement socio-economique et socio-geographique parti-
culier. 

L'idee d 'un complexe socio-pathogene suggere des 
hypotheses inttiressantes concernant l'epidemiologie d'une telle 
g6nopathie. II est indeniable que les conditions de vie des 
malades constituent des consequences de leur handicap 
biologique, mais une interpretation plus large est souhaitable. 
En effet, les caracteristiques socio-economiques et residentielles 
associees a la DM pourraient constituer une sorte de barriere 
sanitaire entre les groupes sociaux. De telles barrieres pour­
raient faire en sorte que l'isolement socio-economique et socio-
geographique actuel de la population atteinte, engendre un cer­
tain isolement genetique, en raison des contraintes liees aux 
m£canismes de choix du conjoint. Nous commencons alors a 
decrypter comment l'organisation sociale, en raison de son his-
toire et de sa dynamique propre, apporte une certaine forme de 

regulation et de canalisation qui conditionne la transmission du 
patrimoine genetique et la dispersion des alleles. 
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