
AKCR 2017

Pierre LE CAM
Service de Réanimation 

Médicale et d’Assistance 
Respiratoire.

Hôpital de la Croix-rousse, 
GHN, Lyon

Prise en charge en 
kinésithérapie respiratoire des 

patients atteints de pathologies 
neuromusculaires: moyens et 
techniques à disposition des 
libéraux face aux limites en 

présence







AJRCCM 2005

35 pt (8-33 ans)

VNI = 14



Kohler AJRCCM 2005



physiopathologie





Steinert 2







Atteintes associées

• Tb statique rachidienne: scoliose…aggrave l’atteinte respiratoire mais 
en ↓ (chir…)

• Atteinte cardiaque
• Tb du sommeil associé: SAS obstructif ou central et complexe 

(Steinert)





VNI au long cours et maladies 
neuromusculaires

• Peu d’études contrôlées (SLA) car non éthiques 
compte tenu des études ouvertes et des essais 
négatifs de déventilation temporaire (Metha, AJRCCM
2001)

• La conduite d’essais cliniques contrôlés est 
recommandée pour préciser le bénéfice de la VNI 
dans l’IRC neuromusculaire ou pariétale et comparer 
les modes de ventilation (Annane, Cochrane Database 
Review 2007)



Ishikawa Neuromuscular disorders 2011

+ ttt cardio



Bourke Lancet Neurol 2006

41 pt randomisés (orthopnée 
avec PI max < 60 et/ou Hcapnie 
symptomatique)

BIPAP ST



Bénéfices  cliniques  de  la  VNI à  
domicile 

• Disparition en quelques semaines des signes 
d’hypoventilation : fatigue, somnolence diurne, 
céphalées matinales (Ellis, ARRD 1997)

• Corrections des troubles respiratoires du sommeil : 
apnées, désaturations en sommeil paradoxal (Ellis, 
ARRD 1997)



Mr S, 60 ans, SLA à forme spinale : Hypnogramme initial

Hypnogramme sous BiPAP, dès la nuit suivante



Barbé Chest 1996



Mr S, 60 ans, SLA à forme spinale : Polysomnographie initiale



Mr S, 60 ans, SLA à forme spinale : Polysomnographie sous BiPAP



Vrijsen J Clin Sleep Med 2015



Simmonds Thorax 1998



Présentateur
Commentaires de présentation
20 pt: 12 MNM 8 KS



Amélioration du 
drive respiratoire

Présentateur
Commentaires de présentation
Même conclusions qu’Annane 1999: c’est la restauration du drive respiratoire qui est à l’origine del’efficacité de la VNI notamment pour l’amélioration de la paCO2 diurne



Indications de ventilation
Épisodes aigus

• Décompensation respiratoire aigue révélant la 
maladie ou d’une MNM sans évaluation 
respiratoire

• DRA chez patient NM connu et suivi



Indications de ventilation
Mise en route programmée

• Existence de signes cliniques (dyspnée, orthopnée, céphalées, 
asthénie, somnolence diurne, troubles du sommeil, amaigrissement, 
encombrement récidivant malgré aide à la toux…)

• Au moins 1 des critères objectifs
– paCO2 > 45 mmHg
– Désaturation nocturne < 88 % + de 5 minutes consécutives
– Hypercapnie nocturne ptcCO2 > 6,5 kPa pour pic
– CV ?



Ward Thorax
2005

En 8.3 mois



Simonds Chest 2006



Aspects pratiques en VNI
• D’abord nocturne. Diurne si pCO2 diurne > 45
• Mode ventilatoire préférentiel ?
• Subtilités ? Fréquence respiratoire
• Interfaces: nasal +++, masque moulé vs commerce 

?, pipette, MNB en chronique ? ?
• Contrôle: au mieux polygraphie , GDS réveil, ±

ptcCO2
• Objectifs en pratique:
– Clinique: ↓ symptômes, bon sommeil, bonne 

tolérance
– Paracliniques: normalisation SaO2 nocturne, et 

GDS nocturne et diurne.



Ventilation à la pipette

Efficace 

Toussaint ERJ 2006







Trachéo ?

VNI 
24h/24

VAD diurne 
pipette

VNI 
nocturne

IPPB

Perte de la 
marche

6 ans 10-13 ans 14-18 ans

Évolution typique dans la myopathie de Duchenne
Chirurgie de 
réaxation rachidienne

Altération fct VG





Gonzalez, ICM 2003



Gonzalez, ICM 2003

VM VS





MNB ?







Les limites

• Connaissance
• Évaluation encombrement: difficile
• Matériel disponible (ventilation et kiné)
• Le patient lui-même: 
- dépendance ventilatoire
- Efficacité de la technique de désencombrement (pas reproductible)
- Efficacité de la ventilation

En chronique ≠ en aigu



Lo Cocco Neurology 2006

71 pt:

- 44 tolérants VNI

- 27 non tolérants

- BIPAP ST



?

Veldhuis Sleep breath 2015



Complications respiratoires et particulièrement encombrement des 
VAS, facilitée par une toux inefficace: principale cause de mortalité
et morbidité dans la SLA

Lechtzin Neurology 2001

40 / 53 pt : infection 
respiratoire dans l’année 
Sancho AJRCCM 2007



• 17 patients (11 SLA + 4 Duchenne)
• prospective
• En IRA
• VNI en VAC, continue (pipette + nasal) et In-Exsufflation
• Atteinte bulbaire: mauvais PNT
• Bons objectifs pour contrôle hématose



• Succès = 79,2% (ni IOT ni décès)
• Échec: 20,8 % (5 SLA dont 1 arrêt cardiaque, 1 palliatif)
• Si comparaison autres études: ↓ mortalité et ↓ séjour hospitalier



Chest 2010

113 pt New J
44 pt Portugal

Exclusion SLA bulbaire



Chest 2010

172 extubations pour 157 pt

-PCF > 160 l/min: 98 succès ( 100 %)

-PCF < 160 l/min: 59 sur 74 (80 %) = succès dont 52 /60 dès 1er essai

-1 SLA et 1 FSH trachéo

-131/ 157 vivants

-Connaissance VNI + MAC avant IOT facilite sevrage

VNI continue + MAC (tout intervenant)



Quand proposer la trachéotomie ?

• VAD inefficace: hypercapnie sévère sous VNI (fuites buccales, pipette 
inefficace…), dysfonction glottique

• Troubles de déglutition sévères et compliqués
• Épisodes de décompensations respiratoires aigus récurrents ?
• Dépendance ventilatoire totale et intolérance interface (lésions 

cutanées…) ?
• Décision anticipée et réfléchie



Ventilation par trachéotomie

• Permet une ventilation assistée totale, avec un circuit 
étanche

• La canule de trachéotomie protège l’arbre respiratoire 
de l’encombrement salivaire et permet l’aspiration 
directe des sécrétions

• Permet aussi une ventilation ballonnet dégonflé


	Diapositive numéro 1
	Diapositive numéro 2
	Diapositive numéro 3
	Diapositive numéro 4
	Diapositive numéro 5
	physiopathologie
	Diapositive numéro 7
	Diapositive numéro 8
	Diapositive numéro 9
	Diapositive numéro 10
	Atteintes associées
	Diapositive numéro 12
	VNI au long cours et maladies neuromusculaires
	Diapositive numéro 14
	Diapositive numéro 15
	Bénéfices  cliniques  de  la  VNI à  domicile 
	Diapositive numéro 17
	Diapositive numéro 18
	Diapositive numéro 19
	Diapositive numéro 20
	Diapositive numéro 21
	Diapositive numéro 22
	Diapositive numéro 23
	Diapositive numéro 24
	Indications de ventilation� Épisodes aigus
	Indications de ventilation� Mise en route programmée
	Diapositive numéro 27
	Diapositive numéro 28
	Aspects pratiques en VNI
	Diapositive numéro 30
	Diapositive numéro 31
	Diapositive numéro 32
	Diapositive numéro 33
	Diapositive numéro 34
	Diapositive numéro 35
	Diapositive numéro 36
	Diapositive numéro 37
	Diapositive numéro 38
	Diapositive numéro 39
	Diapositive numéro 40
	Les limites
	Diapositive numéro 42
	Diapositive numéro 43
	Diapositive numéro 44
	Diapositive numéro 45
	Diapositive numéro 46
	Diapositive numéro 47
	Diapositive numéro 48
	Quand proposer la trachéotomie ?
	Ventilation par trachéotomie

