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Résumé

Introduction La ventilation non invasive (VNI) représente une
technique d‘assistance ventilatoire particulierement intéres-
sante en pédiatrie. En effet, un nombre important de pathologies
qui peuvent étre responsables d'une insuffisance respiratoire
chronique dans I'enfance, comme les pathologies neuromuscu-
laires, les anomalies des voies aériennes, de la cage thoracique
et/ou du poumon, ou les anomalies du contréle ventilatoire, sont
avant tout des pathologies qui se traduisent par une hypoventi-
lation alvéolaire qui peut étre améliorée par une assistance ven-
tilatoire.

Etat des connaissances Peu d’études physiologiques sur la VNI
ont été réalisées chez I'enfant. Les modes ventilatoires et les
réglages les plus appropriés pour chaque pathologie n'ont pas
été clairement définis, et les critéres justifiant la mise en route
de la VNI sont essentiellement basés sur des conférences de
consensus qui concernent les pathologies neuromusculaires.

Perspectives L'ensemble des intervenants prenant en charge
ces enfants devraient combiner leurs efforts pour évaluer de
maniere plus précise les effets physiologiques de la VNI a
moyen et plus long terme sur les muscles respiratoires, la crois-
sance du systeme respiratoire, I'activité inspiratoire, les critéres
d’institution et surtout, le bénéfice en terme de développement
psycho-neurologique et qualité de vie.

Conclusions Une meilleure évaluation des bénéfices physiolo-
giques et psychologiques a moyen et plus long terme, associée
a des progres techniques, concernant les ventilateurs et les
interfaces, devrait favoriser I'essor de la VNI & domicile chez
I'enfant.

Mots-clés : Ventilation non invasive ® Insuffisance respiratoire
chronique ® Hypoventilation alvéolaire ® Enfante Domicile.
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Domiciliary non-invasive ventilation in children
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Summary

Introduction Non-invasive positive pressure ventilation (NPPV)
represents a particularly interesting technique of ventilatory
support in paediatrics. Indeed, a significant number of patholo-
gies that may be responsible for chronic respiratory insuffi-
ciency in childhood, such as neuromuscular diseases,
obstruction of the upper airways, disorders of chest wall and/or
the lungs, and disorders of ventilatory control may all lead to
alveolar hypoventilation that can be improved by ventilatory sup-
port.

Background Few physiological studies have been performed on
NPPV in children. The most appropriate modes and settings for
each pathology have not been clearly defined, and the criteria
for commencing NPPV are based essentially on consensus
guidelines for the management of neuromuscular disorders.

Viewpoint All the health care professionals managing these
children should combine their efforts to evaluate more precisely
the medium and long term physiological effects of NPPV on the
respiratory muscles, the development of the respiratory system,
inspiratory activity, the indications for starting treatment and,
above all, the benefits in terms of psycho-neurological develop-
ment and quality of life.

Conclusions A better evaluation of the medium and long term
physiological and psychological benefits together with technical
improvements in ventilators and associated equipment should
allow a rapid expansion in the use of domiciliary NPPV in chil-
dren.

Key-words: Non-invasive ventilation ® Chronic respiratory
insufficiency ® Child ¢ Home.
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Introduction

La ventilation non invasive (VNI), qui est une ventila-
tion en pression positive ne nécessitant pas d’intubation
endotrachéale, représente une technique d’assistance ventila-
toire particulicrement intéressante en pédiatrie. En effet, un
nombre important de pathologies qui peuvent étre responsa-
bles d’une insuffisance respiratoire chronique dans I'enfance,
comme les pathologies neuromusculaires, les anomalies des
voies aériennes, de la cage thoracique et/ou du poumon, ou
les anomalies du contrdle ventilatoire, sont avant tout des
pathologies qui se traduisent par une hypoventilation alvéo-
laire qui peut étre améliorée par une assistance ventilatoire.
Dans ces situations, une oxygénothérapie seule n'est pas seule-
ment incapable d’améliorer les symptdmes cliniques, mais elle
peut également aggraver I'insuffisance respiratoire en favori-
sant ou en majorant une éventuelle hypercapnie [1-3]. La
VNI est par définition une technique noninvasive qui peut
étre appliquée 4 la demande, préférentiellement la nuit, rédui-
sant de ce fait la morbidité, I'inconfort et les difficultés socio-
familiales inhérentes 2 la ventilation invasive par trachéoto-
mie. Mais la VNI est probablement sous utilisée en pédiatrie,
car d’une part la symptomatologie de I'insuffisance respira-
toire chronique est souvent plus frustre chez I'enfant que chez
adulte et donc plus souvent méconnue, et d’autre part cette
technique est plus difficile a réaliser chez les jeunes enfants et
surtout les nourrissons. Peu d’études physiologiques sur la
VNI ont été réalisées chez 'enfant [4-6]. Les modes ventila-
toires et les réglages les plus appropriés pour chaque patholo-
gie nont pas été clairement définis, et les criteres justifiant la
mise en route de la VNI sont essentiellement basés sur des
conférences de consensus qui concernent les pathologies neu-
romusculaires [7-9]. Mais quelques études physiologiques
récentes démontrent 'intérét de la VNI dans certaines patho-
logies pédiatriques autres que neuromusculaires responsables
d’une hypoventilation alvéolaire [4-6]. Nous aborderons dans
cette revue les pathologies pédiatriques qui peuvent bénéficier
d’'une VNI, les criteres justifiant la mise en route de cette
insuffisance ventilation, les contre-indications, les effets
secondaires et les limites de cette technique, les particularités
techniques, les bénéfices de la VNI et enfin, 'organisation a
domicile, afin d’aider le praticien dans la prescription et la
surveillance de la VNI chez I'enfant.

Les principales indications de la VNI

La ventilation spontanée est le résultat d’'un équilibre
entre les centres respiratoires situés au niveau du tronc céré-
bral qui contrélent la ventilation, la capacité des muscles res-
piratoires et la charge imposée au systeme respiratoire (fig. 1).
Si la charge imposée au systéme respiratoire est trop impor-
tante et/ou si la capacité des muscles respiratoires est dimi-
nuée et/ou le controle ventilatoire inadapté, la ventilation va
étre insuffisante, ce qui peut se traduire par une hypoventila-
tion alvéolaire et une hypercapnie. Si ces anomalies ne peu-
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La ventilation spontanée est le résultat d’'un équilibre entre les
mécanismes neurologiques qui contrélent la ventilation, la charge
imposée au systéme respiratoire et la capacité des muscles respiratoi-
res. Une augmentation de la charge, comme dans la mucoviscidose
et les obstructions des voies aériennes supérieures, une diminution
de la capacité des muscles respiratoires, comme dans des pathologies
neuromusculaires, ou une anomalie du controle de la ventilation,
peuvent se traduire par une hypoventilation alvéolaire avec appari-
tion d’une hypercapnie et d’'une hypoxémie.

vent pas étre corrigées par un traitement médical, une
assistance ventilatoire simpose. Les principales indications de
la VNI de l'enfant sont résumées dans le zablean I.

La VNI est administrée préférentiellement la nuit car le
sommeil représente une période a risque pour les patients pré-
sentant une insuffisance respiratoire. La diminution physiolo-
gique du volume courant et de la fréquence respiratoire et le
relaichement des muscles des voies aériennes supérieures et des
muscles respiratoires accessoires sont responsables d’une dimi-
nution de la ventilation alvéolaire avec une augmentation
moyenne de la PaCO, de 3 mmHg chez 'adulte sain (fig. 2).
Par ailleurs, 'administration nocturne de la VNI est associée a
une moindre perturbation de la vie diurne.

Tableau I
Principales indications de la ventilation non invasive de I'enfant.

Pathologies caractérisées
par une diminution de la capacité
des muscles respiratoires :

Amyotrophie spinale

Myopathie de Duchenne
Lésions de la moelle
épiniere

Pathologies neuromusculaires Autres pathologies

neuromusculaires

Pathologies caractérisées Obstruction des voies

par une augmentation de la charge aériennes supérieures

imposée au systéme respiratoire Mucoviscidose
Obésité

Pathologies caractérisées
par une anomalie du contrdle
de la ventilation

Syndrome d'Ondine
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Modifications physiologiques du systeme respiratoire observées lors
du sommeil. CRF : capacité résiduelle fonctionnelle.

La vulnérabilité¢ du systéme respiratoire saccroit égale-
ment pendant le sommeil paradoxal chez les patients qui ont
un dysfonctionnement diaphragmatique car chez I'adolescent
sain, la ventilation repose essentiellement sur ce muscle pen-
dant cette phase de sommeil du fait d’'une réduction de l'acti-
vité des muscles intercostaux [10]. De plus, alors que TEMGdi
augmente pendant le sommeil paradoxal, la pression trans-
diaphragmatique diminue, ce qui témoigne de la diminution
de lefficacité inspiratoire [11]. Bien que ce phénomene n'ait
pas de conséquence clinique chez le sujet sain, il peut contri-
buer 2 expliquer 'importance de 'hypoventilation alvéolaire
observée pendant le sommeil paradoxal chez certains patients
présentant une pathologie neuromusculaire [12, 13].

Les anomalies de la respiration observées pendant le
sommeil peuvent revétir deux aspects différents. Certains
enfants présentent des apnées obstructives [14, 15]. Le réle de
la VNI est alors de maintenir une ouverture suffisante des
voies aériennes pendant cette période A risque. Des événe-
ments centraux comme une hypoventilation alvéolaire cen-
trale avec la présence d’hypopnées et d’apnées centrales
prolongées sont au contraire observés chez des enfants présen-
tant une faiblesse de leurs muscles respiratoires, de préférence
pendant le sommeil paradoxal. Les désaturations sont alors
absentes ou modérées mais 'hypercapnie est souvent impor-
tante. Ceci a été bien démontré chez 'adulte [16]. Dans cette
derniére situation, le role de la VNI est de maintenir une ven-
tilation alvéolaire suffisante.

Linsuffisance respiratoire chronique de 'enfant présente
certaines particularités. Du fait des propriétés mécaniques
particulieres du poumon et de la cage thoracique de I'enfant,
la charge respiratoire est physiologiquement plus importante
chez l'enfant que chez I'adulte. Le poumon du jeune enfant
comporte moins d’alvéoles avec un moindre support élastique
des structures intrapulmonaires. La diminution de la force et
de 'endurance des muscles respiratoires, du fait de la relative
pauvret¢ du diaphragme en fibres résistantes 2 la fatigue,
explique la plus grande fréquence de la fatigue des muscles
respiratoires chez le nourrisson [17]. Par ailleurs, le controle
neurologique central de la ventilation du nourrisson est un
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systéme instable, ce qui prédispose le jeune enfant aux apnées
et a ’hypoventilation. Enfin, les nourrissons et jeunes enfants
sont également vulnérables aux agressions externes qui peu-
vent perturber le fonctionnement du systtme respiratoire,
comme les infections respiratoires, tres fréquentes a cet 4ge, et
les irritants respiratoires comme la fumée de tabac. Ces agres-
sions peuvent précipiter le développement d’une insuffisance
respiratoire aigué chez 'enfant ayant une pathologie respira-
toire chronique.

Les pathologies caractérisées par une diminution
de la capacité des muscles respiratoires

Dans les maladies neuromusculaires, la diminution des
performances des muscles respiratoires et de la compliance du
systéme respiratoire est responsable d’une respiration superfi-
cielle qui se traduit par une rétention chronique de dioxyde
de carbone (CO,) [16]. La faiblesse des muscles respiratoires
peut étre présente deés la naissance, comme dans 'amyotro-
phie spinale de type I, ou se développer plus tard au cours de
la maladie comme dans la dystrophie musculaire de
Duchenne. Enfin, elle peut étre acquise comme dans certai-
nes myopathies (inflammatoires, infectieuses, auto-immunes,
médicamenteuses) ou les lésions de la moelle épiniere. Habi-
tuellement, la faiblesse des muscles respiratoires associe 2 la
fois une faiblesse des muscles inspiratoires, ce qui va limiter la
capacité inspiratoire du sujet, et des muscles expiratoires, ren-
dant la toux inefficace ou impossible, ce qui prédispose le
sujet aux infections respiratoires et aux atélectasies récidivan-
tes. Des co-morbidités peuvent favoriser I'hypoventilation
alvéolaire ou les décompensations respiratoires. En effet, une
faiblesse des muscles respiratoires et paravertébraux survenant
avant la fin de la croissance vertébrale peut étre responsable
d’une scoliose thoracique qui aggrave le syndrome restrictif.
Mais généralement, I'absence de maladie parenchymateuse
pulmonaire chez ces patients en fait d’excellents candidats
pour une VNI au long cours.

Lamyotrophie spinale infantile est une maladie autoso-
mique récessive touchant les cellules de la corne antérieure de
la moelle. Latteinte musculaire est variable, allant de la para-
lysie totale & la naissance a une faiblesse musculaire modérée
se présentant a '4ge adulte. La force diaphragmatique est
généralement préservée. Latteinte des muscles respiratoires
touche principalement les autres muscles inspiratoires comme
les intercostaux et les muscles expiratoires. Lamyotrophie spi-
nale infantile est classée de manitre arbitraire en 3 types de
gravité décroissante. Le pronostic de 'amyotrophie spinale de
type 1 est extrémement sévére avec une mortalité de 50 %
vers 'dge de 7 mois et de 80 % a I'dge de 12 mois. Mais quel-
ques équipes pédiatriques spécialisées ont réussi & prolonger la
survie de ces nourrissons grice a la VNI [18, 19]. Toutefois,
une trachéotomie est souvent nécessaire aprés une période
variable, ce qui nécessite au préalable une discussion éthique
avec la famille et I'équipe médicale. Dans les autres types
d’amyotrophie spinale infantile, la VNI se discute moins, car
en corrigeant 'hypoventilation alvéolaire, elle s'associe 2 une
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augmentation de la survie et de la qualité de vie de ces
patients.

La dystrophie musculaire de Duchenne est actuellement
la myopathie la plus fréquemment responsable d’une insuffi-
sance respiratoire dans lenfance. Une certaine fonction
diaphragmatique peut encore étre observée jusque tard dans
Iévolution [20]. Lévolution est progressive et I'insuffisance
respiratoire est inéluctable au cours de la maladie. Bien que le
délai d’apparition soit variable selon les patients [21, 22], la
perte de la marche se fait généralement avant 'adolescence
[23], et une survie apres I'dge de 25 ans était exceptionnelle
lorsqu’il 'y avait pas de prise en charge de I'insuffisance respi-
ratoire [24]. En moyenne, les patients développent une insuf-
fisance respiratoire vers 'dge de 20 ans mais dans une étude
pédiatrique récente, la VNI était débutée en moyenne vers
4ge de 14 ans [22]. Ceci souligne la variabilit¢ de I'atteinte
respiratoire chez les patients. La VNI corrige I'hypoventilation
alvéolaire et améliore la durée et la qualité de vie [25, 26].
Linsuffisance respiratoire est moins fréquente dans les autres
dystrophies musculaires comme la maladie de Becker ou les
dystrophies facio-scapulo-humérales. Dans ces maladies, une
ventilation par pression positive & deux niveaux de pression
(¢f infra) sSest avérée étre efficace pour corriger I'insuffisance
respiratoire chez deux jeunes freres [27]. Les myopathies con-
génitales sont souvent peu ou non évolutives. Toutefois, I'état
respiratoire de ces enfants peut s'aggraver au cours de la crois-
sance si les muscles respiratoires sont incapables de sadapter a
une augmentation de la masse corporelle. La période de crois-
sance pubertaire constitue une période a risque.

Dans les lésions de la moelle épinitre, I'importance de
I'insuffisance respiratoire dépend du niveau de l'atteinte. Les
atteintes médullaires hautes, au-dessus de C3, sont associées
a une paralysie diaphragmatique qui est toujours responsable
d’une insuffisance respiratoire chez le nourrisson et le jeune
enfant. La VNI peut étre proposée chez des enfants plus 4gés
qui ont une autonomie respiratoire suffisante, d’au moins 8 a
10 heures. Les performances des muscles expiratoires, en par-
ticulier des abdominaux, sont diminuées lors des atteintes
médullaires cervicales et thoraciques, diminuant lefficacité
de la toux.

Les pathologies caractérisées
par une augmentation de la charge ventilatoire

Les obstructions des voies aériennes hautes ou basses ou
les déformations de la cage thoracique sont des pathologies
caractérisées par une augmentation de la charge ventilatoire.
Le syndrome d’apnée du sommeil (SAS) est moins fréquent
chez l'enfant que chez 'adulte. La physiopathologie du SAS est
également différente avec le role prédominant de hypertro-
phie des végétations adénoides et des amygdales [28]. Généra-
lement, lobstruction des voies aériennes est corrigée par
P'adénoidectomie et 'amygdalectomie et la persistance de per-
turbations du sommeil apres chirurgie est observée chez moins
de 20 % des patients [14, 28]. Les autres causes d’obstruction
dynamique des voies aériennes supérieures responsables d’une



hypoventilation alvéolaire sévere chez le jeune enfant sont : les
laryngomalacies, les trachéomalacies, le syndrome de Pierre
Robin, les lymphangiomes kystiques ou certaines maladies
génétiques rares comme la picnodysostose [4]. Nous avons
montré que le travail ventilatoire, évalué sur les produits pres-
sion-temps cesophagiens (PTPoeso) et diaphragmatiques
(PTPdi), érait tres augmenté chez les nourrissons qui présen-
taient une obstruction dynamique des voies aériennes supé-
rieures [4]. La mesure de ces index a permis de montrer que la
VNI pouvait réduire de maniere significative le travail ventila-
toire, ce qui se traduisait par une amélioration de la ventilation
alvéolaire et par conséquent des échanges gazeux nocturnes et
diurnes [4]. Les troubles respiratoires pendant le sommeil sont
également fréquents chez les enfants qui présentent une
achondroplasie [29]. Les déformations de la cage thoracique,
Pobstruction des voies aériennes supérieures, et une éventuelle
compression médullaire expliquent les apnées obstructives et
centrales [29]. Si 'adénoidectomie et 'amygdalectomie sont
incapables de corriger lobstruction des voies aériennes supé-
rieures, une VNI peut alors étre proposée [29, 30].

La mucoviscidose est la maladie génétique la plus fré-
quente dans la population caucasienne. La morbidité et la
mortalité sont surtout dues essentiellement a l'atteinte pul-
monaire qui se caractérise par une obstruction bronchique
chronique liée 2 la présence d’un mucus déshydracé et anor-
malement abondant, associé 2 une inflammation et une infec-
tion des voies aériennes aboutissant de manitre progressive a
une destruction du parenchyme pulmonaire. La progression
de la maladie respiratoire, évaluée sur la diminution du
volume expiratoire maximal en une seconde (VEMS),
saccompagne d’une augmentation progressive du travail ven-
tilatoire comme en témoigne 'augmentation des PTPoeso et
PTPdi [31]. Afin de diminuer son travail ventilatoire, le
patient va développer progressivement une ventilation super-
ficielle caractérisée par un faible volume courant et une fré-
quence rapide [31]. Bien que ce mode ventilatoire permette
de maintenir une ventilation minute suffisante, les échanges
gazeux s alterent avec 'apparition progressive d’une hypercap-
nie et d’'une hypoxémie [31]. La VNI, en agissant comme un
muscle respiratoire « externe » qui va décharger les muscles
respiratoires du sujet, diminue le travail ventilatoire et amé-
liore 'hypoventilation alvéolaire et les échanges gazeux (fig. 3)
[3, 5, 32]. Ceci explique pourquoi la VNI est aussi efficace
que Poxygénothérapie pour améliorer 'oxygénation artérielle
mais la seule & pouvoir diminuer hypercapnie [3, 32].

Lexpérience de la VNI est limitée dans les maladies
parenchymateuses pulmonaires restrictives. Le nourrisson
présentant une hypoplasie pulmonaire pourrait étre un candi-
dat potentiel pour une ventilation mécanique au long cours
mais du fait de I'dge, il sera préférentiellement ventilé par
I'intermédiaire d’une trachéotomie.

Les déformations importantes de la cage thoracique,
comme les scolioses, les cyphoses ou les dystrophies thoraci-
ques, peuvent étre responsables d’'un syndrome restrictif suffi-
samment sévere pour bénéficier d’'une VNI [22]. Le pronostic
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Tracés des pressions oesophagiennes (Poeso) et gastriques (Pgas), du
débit et de la pression au niveau des voies aériennes (Paw) chez un
enfant atteint de mucoviscidose en ventilation spontanée et en aide
inspiratoire & 14 cm H,O délivrée par un masque nasal. Noter la
diminution importante des delta de Poeso, témoignant de la dimi-
nution du travail ventilatoire, associée a une augmentation du
volume courant, visible sur le signal de débit, sous aide inspiratoire.

respiratoire de ces enfants dépend de la sévérité, du type, et de
I'évolution de la déformation. Certaines déformations de la
cage thoracique s'aggravent au cours de la croissance alors que
dans d’autres, un certain degré de rattrapage, du fait de la
croissance physiologique, peut étre observé.

Les anomalies du controle de la ventilation

Les maladies caractérisées par une anomalie du contrédle
neurologique de la respiration sont extrémement rares.
Lhypoventilation alvéolaire centrale congénitale ou syndrome
d’Ondine en est la présentation la plus fréquente dans
I'enfance. Cette pathologie est caractérisée par une anomalie
du contrdle de la ventilation qui prédomine pendant le som-
meil [33]. La VNI a pu étre proposée avec succes chez des
enfants plus 4gés ou ceux qui sont capables de maintenir une
ventilation suffisante pendant I'éveil [34, 35]. Par contre, les
plus jeunes enfants nécessitent souvent une ventilation per-
manente par trachéotomie.

Etat des lieux de l'utilisation de la VNI
chez I’enfant en France

Une étude récente a rapporté I'expérience de la VNI a
domicile chez I'enfant en France [36]. Un questionnaire a été
envoyé a tous les centres pédiatriques ayant des patients sous
VNI 2 domicile. Tous les patients 4gés de moins de 18 ans et
recevant une VNI 2 domicile depuis au moins 3 mois ont été
inclus dans I'étude. Cent deux patients, pris en charge dans
15 centres, ont été inclus mais 4 centres étaient responsables
de 84 % des patients. Sept pour cent des patients avaient
moins de 3 ans, 35 % étaient 4gés de 4 a 11 ans et 58 %
avaient plus de 12 ans. Trente-quatre pour cent des enfants
présentaient une pathologie neuromusculaire, 30 % un SAS
et/ou des anomalies cranio-faciales, 17 % une mucoviscidose,
9 % un syndrome d’Ondine, 8 % une déformation thoraci-
que 2 type de scoliose, et 2 % des pathologies autres (fig. 4).
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Nombre de patients
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Fig. 4.

Répartition par 4ge et par pathologie des 102 enfants qui recevaient
une ventilation noninvasive par pression positive en France en 2001
(dapres la référence [36]).NM: pathologie neuromusculaire,
Ondine : maladie d’Ondine, SAS : syndrome d’apnée du sommeil,
Muco : mucoviscidose, Autre : autre pathologie.

Lindication de la VNI était une hypoventilation alvéolaire
nocturne dans 67 % des cas, une exacerbation respiratoire
aigué dans 28 % des cas et une stagnation staturo-pondérale
dans 21 % des patients. Cette étude nationale souligne le
nombre relativement faible de patients pédiatriques recevant
une VNI 4 domicile dans un pays qui a une grande expérience
de cette technique chez I'adulte [37], ce qui confirme la pro-
bable sous-utilisation de cette technique d’assistance ventila-
toire 2 domicile chez I'enfant.

Critéres pour initier la VNI

LChypercapnie diurne est le critere le plus communément
admis pour débuter une VNI [9, 38]. La survenue d’une
insuffisance respiratoire aigué, a I'occasion d’une surinfection
respiratoire par exemple, représente également une indication
reconnue de VNI [9]. Mais idéalement, la VNI aurait di étre
discutée avant un tel épisode, car une décompensation respi-
ratoire ne représente pas la situation physiologique et psycho-
logique optimale pour débuter un tel traitement. Enfin, la
présence de symptomes cliniques évocateurs d’une hypoventi-
lation alvéolaire nocturne comme un sommeil perturbé, une
somnolence diurne, une fatigue diurne excessive et la présence
de céphalées matinales, chez un patient qui n'a pas d’hyper-
capnie diurne, doit inciter & demander une polysomnogra-
phie 2 la recherche d’une hypoventilation alvéolaire nocturne.
Silindication de la VNI est posée, il est primordial d’évaluer
son efficacité sur la pression artérielle partielle en CO,
(PaCO,) diurne, la qualité du sommeil mais également la
croissance et le développement neurologique et psychomoteur
de 'enfant [39, 40].

Des recommandations pour débuter la VNI ne sont dis-
ponibles que pour les patients présentant une dystrophie mus-
culaire de Duchenne [7, 8, 38]. Une étude récente suggere
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que des gaz du sang artériels devraient étre réalisés chez ces
patients lorsque leur capacité vitale (CV) chute en dessous de
40 % de la valeur prédite et qu'une polysomnographie devrait
étre considérée lorsque la PaCO, est 245 mmHg [39]. La
PaCO, est inversement corrélée a la survie [12] et une assis-
tance ventilatoire devrait étre considérée si la PaCO, diurne
dépasse 45 mmHg (6 kPa) [8]. La VNI nocturne est associée &
une diminution significative de la PaCO, diurne malgré la
progression du déclin de la CV [39]. Raphaél et coll. [41] ont
observé, dans un essai prospectif randomisé réalisé chez
70 patients atteints de dystrophie musculaire de Duchenne
(4ge moyen 15, 5 années), ne présentant pas de signes d’insuf-
fisance respiratoire diurne et ayant une CV comprise entre
20 et 50 % des valeurs prédites, que la VNI préventive n'amé-
liorait pas le handicap respiratoire et était associée & une dimi-
nution de la survie. Ainsi, dans la myopathie de Duchenne, il
apparait raisonnable de considérer la VNI uniquement lors-
que les patients développent une hypercapnie diurne et/ou
une hypercapnie nocturne symptomatique [8]. En pratique, il
est également recommandé de considérer une VNI lorsque
Poxymétrie de pouls (SaO,) nocturne est < 88 % pendant
plus de 5 minutes consécutives [38].

Aucune recommandation pour débuter la VNI n'est dis-
ponible pour les patients présentant une obstruction des voies
aériennes supérieures ou une mucoviscidose. Dans ces deux
groupes de patients, I'existence d’une hypercapnie diurne
représente une indication raisonnable pour débuter la VNL
En I'absence d’hypercapnie diurne, une polysomnographie est
recommandée lorsque l'enfant présente des signes cliniques
d’hypoventilation alvéolaire nocturne, une fatigue excessive,
un ralentissement ou une stagnation de la croissance staturo-
pondérale. Ces derniers symptomes sont particuli¢rement
importants chez les jeunes enfants chez qui le ralentissement
de la croissance est souvent au premier plan.

En conclusion, d’autres études sont clairement nécessai-
res pour préciser et valider les criteres d’initiation de la VNI
chez 'enfant, en fonction de chaque groupe étiologique.

Contre-indications
et effets secondaires de la VNI

La VNI, 2 cause de son critere non invasif, est le traite-
ment de premier choix en cas d’insuffisance respiratoire chro-
nique. Toutefois la VNI est contre-indiquée dans certaines
situations (tableau II) [42]. La VNI est également contre-
indiquée en cas de pneumothorax récent, ce qui peut se voir
chez les patients présentant une forme respiratoire évoluée de
mucoviscidose. Dans cette population, les polypes nasaux
sont fréquents et doivent &tre traités avant de débuter la VNI

Les effets secondaires de la VNI sont fréquents. Ils sont
provoqués par linterface et la délivrance d’une pression posi-
tive. Dans notre expérience, des lésions cutanées allant de
érythéme transitoire jusqu'a la nécrose cutanée due au mas-
que nasal, ont été observées chez 53 % des 40 patients qui ont



Tableau II.
Contre-indications 4 la ventilation non invasive.

Contre- indications relatives
—troubles de la déglutition ;
- difficultés logistiques familiales ou de prestataire
de domicile ;
— autonomie de ventilation spontanée < 6 - 8 heures.

Contre- indications absolues

— nécessité d’'une assistance ventilatoire continue ;

— obstruction sévere et irréductible des voies aériennes
supérieures ;

— encombrement bronchique majeur ;

— coopération impossible ;

- impossibilité de générer un débit expiratoire suffisant
lors de la toux, méme avec assistance ;

— impossibilité de tolérer une interface

été évaludes de manitre systématique durant une période de
6 mois dans notre service [43]. La VNI est également associée
au risque de déformation faciale avec 'apparition d’'un apla-
tissement facial et/ou d’une rétromaxillie (fig. 5). Cet aplatis-
sement facial est plus fréquemment rencontré en cas
d’obstruction des voies aériennes supérieures, ce qui peut en
partie étre expliquée par un biais lié & I'Age, les patients pré-
sentant une telle pathologie étant plus jeunes et ainsi plus vul-
nérables aux pressions positives exercées par le masque de
ventilation. La survenue d’une rétromaxilie est corrélée a la
durée de port quotidienne du masque. Ces effets secondaires
justifient une évaluation maxillo-faciale pédiatrique systéma-
tique avant toute initiation de VNI et un suivi pendant toute
la durée du traitement. Une distension abdominale est plus
rarement observée. Celle-ci peut étre réduite ou corrigée en
remplagant une ventilation volumétrique par une ventilation
barométrique ou en diminuant le niveau de pression inspira-
toire. Un cas exceptionnel d’embolie gazeuse cérébrale surve-
nant au cours d’une ventilation en pression positive a deux
niveaux de pression a été observé chez un jeune garcon de

Fig. 5.

Photo de gauche : Enfant présentant une rétromaxillie apres 3 ans de
ventilation non invasive (VNI) pour une laryngomalacie sévere.
Cette déformation faciale a totalement régressé 6 mois apres l'arrét
de la VNLI. Photo de droite : Jeune fille présentant un aplatissement
facial apres 6 années de VNI pour une amyotrophie spinale.

Lassistance ventilatoire non invasive a domicile chez I'enfant

13 ans, ventilé pour une pneumonie dans les suites d’une
greffe de moelle [44].

Des problémes techniques, concernant le masque nasal
surtout et parfois le ventilateur, sont des facteurs limitant
T'utilisation de la VNI chez le nourrisson. La VNI est égale-
ment difficile, voire impossible chez les enfants présentant un
encombrement important ou des troubles de déglutition du
fait de 'absence de protection des voies aériennes (tablean II).
Dans une telle situation, la trachéotomie est souvent la seule
solution thérapeutique possible.

Les modes ventilatoires
et interfaces pédiatriques

Les différents modes ventilatoires

Les modes ventilatoires, et les réglages les plus appro-
priés pour chaque pathologie, restent mal définis chez
Penfant. Par ailleurs, 'évolution et les performances des diffé-
rents équipements disponibles pour la VNI progressent plus
rapidement que les indications et évaluations scientifiques.

Depuis la premitre publication réalisée par Sullivan
et coll. [45], la pression positive nasale (PPC) est devenue le
traitement de choix pour le traitement du SAS. La délivrance
d’une pression positive continue tout au long du cycle respira-
toire maintient 'ouverture des voies aériennes. En effet, la
PPC générée par le ventilateur permet d’annuler la pression
positive en fin d’expiration (PEEP), qui est la pression alvéo-
laire en fin d’expiration, et ainsi de réduire le travail des mus-
cles inspiratoires qui devaient, avant d’induire un débit
ventilatoire, générer une pression négative pour annuler cette
PEEPi. Méme si I'indication principale de la PPC est le SAS,
ce mode ventilatoire sest avéré également bénéfique dans les
pathologies obstructives pulmonaires au cours desquelles une
PEEPi est associée & une augmentation du travail ventilatoire.
De méme, une PPC nasale améliore la tolérance a 'effort chez
des patients atteints de mucoviscidose avec une corrélation
positive entre U'efficacité de la PPC et la sévérité de la maladie
respiratoire évaluée sur le volume expiratoire maximal en une
seconde (VEMS) [46]. Mais chez les patients qui présentent
une anomalie de la fonction respiratoire, ce mode ventilatoire
peut étre insuffisant.

La ventilation ciblée en volume est caractérisée par la
délivrance d’un volume courant fixe, prédéterminé. Son avan-
tage principal est la garantie d’'un volume courant ou d’une
ventilation minute minimale. Ses inconvénients sont 'absence
de compensation des fuites et le risque de pressions inspiratoi-
res élevées, souvent mal tolérées par le patient. Ce mode venti-
latoire  est particulitrement adapté pour les patients
neuromusculaires chez lesquels la VNI va « remplacer » les
muscles respiratoires du sujet. Comme ces patients sont inca-
pables de déclencher le ventilateur, l'utilisation d’une fré-
quence machine élevée (2 A 3 cycles/min en dessous de la
fréquence respiratoire spontanée du patient) est préconisée
pour éviter les désaturations nocturnes. Par ailleurs, comme
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ces ventilateurs ont été les premiers 2 étre mis sur le marché, la
sensibilité de leur systtme de déclenchement inspiratoire est
habituellement faible, ce qui justifie également 'emploi d’'une
fréquence machine élevée [6]. Enfin, sur certains ventilateurs,
le rapport inspiration-expiration est ajusté sur la fréquence
machine et non pas sur la fréquence spontanée du patient, ce
qui constitue un argument supplémentaire pour utiliser ces
ventilateurs avec une fréquence machine élevée [6]. En prati-
que, les ventilateurs volumétriques ont été les premiers a étre
utilisés chez les patients atteints de pathologie neuromuscu-
laire ou de mucoviscidose [47, 48]. Les réglages recommandés
sont un volume courant compris entre 10 et 15 ml/kg et une
fréquence machine 2 4 3 cycles/min en dessous de la fré-
quence respiratoire spontanée de 'enfant [9]. Ces ventilateurs
sont fiables et peuvent étre utilisés pour le domicile mais ne
sont pas aussi sophistiqués sur le plan technique que les venti-
lateurs hospitaliers. Une limite supplémentaire de ces ventila-
teurs est quils sont incapables de s'adapter 4 une modification
de Iétat respiratoire des patients comme lors d’une surinfec-
tion bronchopulmonaire. Par ailleurs, peu de ventilateurs sont
capables de délivrer des volumes courants faibles, de l'ordre de
50 4 100 ml, adaptés au nourrisson.

Laide inspiratoire (AI) est un mode ventilatoire plus
récent [49]. Ce mode ventilatoire est ciblé en pression et cha-
que cycle est déclenché et terminé par le patient (fig. 3). Ainsi,
le patient garde le contrdle de sa fréquence respiratoire, de la
durée de linspiration et du volume courant. En effet, le
volume courant va dépendre du niveau de pression positive
mais également de l'activité inspiratoire du sujet et des pro-
priétés mécaniques de son systéme thoraco-respiratoire. Les
patients s'adaptent ainsi beaucoup plus facilement a ce mode
physiologique. La fréquence machine est généralement réglée
A une fréquence basse car elle a comme seul but de prévenir
les apnées. Par ailleurs, comme les cycles sont déclenchés par
le patient, la sensibilité du systeme de déclenchement inspira-
toire est essentielle. La sensibilité des systémes de déclenche-
ment inspiratoire des différents ventilateurs disponibles pour
le domicile est tres variable mais certains ont des systémes
aussi performants que les ventilateurs de réanimation [50]. Ce
mode ventilatoire est adapté pour les patients qui ont une
autonomie respiratoire suffisante et qui nécessitent essentielle-
ment une assistance ventilatoire partielle.

La ventilation positive & deux niveaux de pression est
lassociation d’une Al et d’'une pression expiratoire avec un
ajustement indépendant des niveaux de pression inspiratoire
et expiratoire. Avec ce mode, I'obstruction des voies aériennes
et/ou le travail respiracoire lié 4 la PEEPi sont réduits grice a
la pression expiratoire et la justification de I'Al serait une
réduction supplémentaire du travail respiratoire. Ce mode
ventilatoire a été utilisé avec succes chez des patients présen-
tant un SAS [4], une mucoviscidose [51-53] et une maladie
neuromusculaire [27, 51, 54].

La ventilation assistée proportionnelle (VAP) est un
mode d’assistance ventilatoire partiel synchronisé et guidé par
le patient dans lequel I'assistance ventilatoire est proportion-
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nelle a Peffort instantané du patient. Lors de mode, il y a donc
une synchronisation automatique entre 'effort du patient et le
cycle ventilatoire. Avec la VAD, le niveau de pression délivré au
patient augmente et diminue en fonction de sa demande, le
patient garde ainsi I'enti¢re responsabilité du niveau et du
mode d’assistance ventilatoire. Une étude physiologique a
court terme a montré que 'administration non invasive d’'une
VAP était associée 2 un bénéfice clinique et physiologique
chez des patients adultes atteints de mucoviscidose [55]. Mais,
malgré une relative longue expérience de ce mode ventilatoire,
son emploi en routine et & domicile reste peu répandu.

Choix du mode ventilatoire en fonction
de la pathologie

La PPC représente le mode ventilatoire le plus simple et
le plus classique pour le patient présentant un SAS [14, 15,
56] mais une ventilation positive  deux niveaux de pression a
également été utilisée chez I'enfant [4]. Ces deux modes ven-
tilatoires n'ont pas été comparés dans une population pédia-
trique aussi bien en ce qui concerne leur bénéfice
physiologique que leur bénéfice i long terme. Nous venons de
montrer dans une étude physiologique que les systemes de
déclenchement des ventilateurs 2 deux niveaux de pression
disponibles pour le domicile ne sont pas suffisamment sensi-
bles pour les nourrissons (données personnelles). En effet, un
asynchronisme entre le patient et le ventilateur était observé
avec tous les ventilateurs chez 10 nourrissons 4gés de moins
de 18 mois. Dans cette tranche d’4ge, la PPC demeure donc
le mode ventilatoire de choix.

En France, la majorité des patients présentant une
pathologie neuromusculaire sont ventilés avec des ventilateurs
ciblés en volume [57]. Ce choix semble logique 4 cause de la
faiblesse des muscles respiratoires générant un volume cou-
rant insuffisant en ventilation spontanée. Une PPC a é¢é udili-
sée chez certains patients présentant une myopathie de
Duchenne chez lesquels des apnées obstructives et des hypop-
nées précédaient ou accompagnaient hypoventilation alvéo-
laire nocturne et chez lesquels la PaCO, diurne restait dans
les limites de la normale [22, 58]. Mais ce mode ventilatoire
impose une surveillance attentive de la PaCO, pour proposer
un mode ciblé en pression ou mieux, en volume, lorsqu’appa-
rait une hypercapnie. En effet, chez ces patients, la ventilation
ciblée en volume offre la meilleure garantie d’un volume cou-
rant ou d’une ventilation minute minimale en l'absence
de fuite.

Tous les modes ventilatoires ont été utilisés chez les
patients atteints de mucoviscidose. Les premiers patients ont
été ventilés avec des ventilateurs ciblés en volume [47, 48]
mais actuellement Al et la ventilation en pression positive &
2 niveaux de pression sont les modes ventilatoires les plus
utilisés du fait de leur confort et de la sécurité en ce qui con-
cerne les pressions inspiratoires [3, 5, 6, 32, 51, 52, 59].
Quelques études ont démontré le bénéfice de la PPC et de la
pression positive & deux niveaux de pression A court terme
chez ces patients pour améliorer 'hypoventilation alvéolaire



nocturne [3, 32] et la tolérance a I'effort [46]. Nous avons
montré que les modes ventilatoires ciblés en volume ou en
pression étaient capables de réduire de maniere significative
le travail des muscles respiratoires de 8 enfants présentant
une insuffisance respiratoire chronique sévere (fig. 6) [5].
Une étude physiologique récente a comparé la décharge des
muscles respiratoires sous Al et VAP chez 12 adultes atteints
de mucoviscidose [55]. Le travail respiratoire était évalué sur
la  diminution de électromyographique  du
diaphragme (EMGdi) enregistré par des électrodes de surface.
Les deux modes ventilatoires étaient associés & une diminu-
tion significative de TEMGdi par rapport a la ventilation
spontanée (- 30 % pour 'Al et - 20 % pour la VAP). Mais en
pratique, pour le domicile, 'Al demeure le mode ventilatoire
de choix.

LAl peut étre associée 4 une respiration anormale et plus
spécifiquement 4 des apnées centrales, contrairement 4 la ven-
tilation ciblée en volume qui délivre un volume courant lors
de chaque inspiration avec une fréquence machine élevée
empéchant la survenue d’apnées. Une étude polysomnogra-
phique réalisée chez 11 patients adultes présentant une insuf-
fisance respiratoire aigué a constaté que la fragmentation du
sommeil, évaluée sur le nombre de réveils, était significative-
ment plus importante lors d’une ventilation en Al que lors
d’une ventilation volumétrique [60]. Ainsi, Al peut étre res-
ponsable d’'une hypocapnie, qui, associée 2 une fréquence
machine faible et une diminution de lactivité inspiratoire,
peut favoriser les apnées centrales et une fragmentation du
sommeil. Cette observation justifie un contréle polysomno-
graphique chez tout patient mis sous VNL
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Fig. 6.

Diminution significative du travail respiratoire, évalué sur le pro-
duit pression-temps diaphragmatique (PTPdi), par rapport la venti-
lation spontanée (VS) lors d’une ventlation noninvasive par
ventilation volumétrique (AC/VT) et par aide inspiratoire (AI) chez
8 enfants atteints de mucoviscidose (d’apres la référence [5]).

L’assistance ventilatoire non invasive a domicile chez I'enfant

Les réglages au cours
de différents modes ventilatoires

Les réglages ventilatoires doivent étre ajustés pour cor-
riger les symptémes associés a 'hypoventilation alvéolaire.
En pratique clinique, les réglages sont généralement adaptés
sur des parametres cliniques non invasifs comme la SaO,, les
gaz du sang artériels et une étude du sommeil. Cutilisation
de parametres invasifs, en particulier ceux évaluant le travail
des muscles respiratoires comme les PTPoeso et PTPdi, a été
peu utilisée chez I'enfant [4-6]. En mesurant le travail des
muscles respiratoires de jeunes patients atteints de mucovis-
cidose, nous avons constaté une parfaite corrélation entre la
décharge des muscles respiratoires, évaluée sur la diminution
des PTPoeso et PTPdi, et le confort subjectif sous VNI éva-
lué par les patients eux-mémes [5]. Ceci nous a incités a
comparer deux réglages de VNI : un réglage non invasif basé¢
sur le volume courant, la fréquence respiratoire, les échanges
gazeux et le confort, et un réglage invasif basé sur la normali-
sation des deltas de pressions cesophagienne et trans-
diaphragmatique [61]. Les deux réglages étaient associés a
une amélioration significative du travail ventilatoire, mais la
synchronisation du patient avec le ventilateur et le confort
du patient étaient significativement meilleurs avec le réglage
invasif. Donc, bien qu'un réglage non invasif soit satisfaisant
chez la majorité des patients atteints de mucoviscidose, des
réglages invasifs seraient & proposer chez des patients qui ont
des difficultés A sadapter a cette ventilation ou chez lesquels
un asynchronisme entre le patient et le ventilateur est
observé.

En ce qui concerne les alarmes, quel que soit le mode
ventilatoire, elles doivent étre correctement ajustées. Des alar-
mes de débranchement, de niveaux de pressions inspiratoires
trop élevées ou insuffisantes sont nécessaires. Une alarme de
volume courant minimal est hautement souhaitable chez
Penfant. Nous avons parlé de I'importance de la fréquence
machine [6]. Toutes ces alarmes doivent étre vérifiées avant le
retour 3 domicile et contrélées systématiquement lors de
toute visite de suivi.

En pratique, il est conseillé de débuter une ventilation
ciblée en volume avec un volume courant de 15 ml/kg envi-
ron et une fréquence machine 2 4 3 cycles/min en dessous de
la fréquence spontanée du patient, et une ventilation ciblée en
pression avec un niveau de pression positive de 8 & 10 cm
H,O, et d’adapter ensuite les réglages en fonction de I'effica-
cité, de la tolérance et du confort du patient [61].

Linterface

Labsence d’interfaces spécifiquement désignées pour le
jeune enfant et le nourrisson représente une limitation
importante 4 la VNI en pédiatrie. Plusieurs types d’interfaces
sont disponibles pour l'adulte: les masques faciaux qui
englobent le nez et la bouche, les masques nasaux, des canu-
les nasales qui rentrent directement dans les narines, et les
pieces buccales. Les embouts narinaires ne peuvent pas étre
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utilisés chez enfant & cause de leur taille et les pieces bucca-
les nécessitent une excellente coopération quil est impossible
d’obtenir chez les plus jeunes enfants. Par ailleurs, les pieces
buccales sont difficiles  utiliser chez les patients présentant
une pathologie neuromusculaire du fait de la faiblesse des
muscles faciaux. Chez les jeunes enfants, le masque nasal est
préféré car son espace mort est réduit, il facilite la communi-
cation et permet I'expectoration. Le masque nasal est égale-
ment moins claustrophobique et autorise I'utilisation d’une
tétine, ce qui favorise le sommeil et la fermeture buccale chez
le nourrisson. Mais peu de masques industriels sont disponi-
bles pour 'enfant et surtout pour les nourrissons. Ceci expli-
que pourquoi la VNI r'est possible que dans un nombre
restreint de centres pédiatriques hautement spécialisés, qui
ont la possibilité de réaliser sur place des masques moulés.
Linterface représente un déterminant essentiel pour le succes
de la VNI. Le patient sera incapable de tolérer ou d’accepter
la VNI en cas d’inconfort facial, de 1ésions cutanées ou de
fuites importantes. L'évaluation de la tolérance a court,
moyen et long terme du masque nasal est donc un élément
essentiel de la VNI. Par ailleurs la VNI est généralement uti-
lisée pendant le sommeil, ce qui représente la majeure partie
du nycthémere chez les jeunes enfants. Chez ces jeunes
patients, il y a ainsi un risque accru de lésions cutanées et de
déformations faciales.

Bénéfices de la VNI

Amélioration de la survie

Lamélioration de la survie est le bénéfice essentiel de la
VNI mais celui-ci n'a été démontré que chez les patients
atteints de maladie neuromusculaire. Leffet de la VNI sur la
survie des patients atteints de myopathie de Duchenne a écé
évalué au Danemark entre 1977 et 2001 [62]. Alors que
Pincidence globale de la maladie était stable 2 2 pour 10, la
prévalence a augmenté de 3,1 4 5,5 pour 10° et la mortalité a
diminué de 4,7 4 2,6 pour 100 années a risque, parallélement
a laugmentation de l'utilisation de 'assistance ventilatoire (de
0,9 243,4 %). Lutilisation large de I'assistance ventilatoire est
probablement la raison principale de 'augmentation considé-
rable de la survie des patients atteints de dystrophie muscu-
laire de Duchenne. Toutefois, 4 ’heure actuelle, aucun effet
sur la survie n'a pas été démontré chez les enfants présentant
un SAS ou une mucoviscidose.

Amélioration de I’hypoventilation alvéolaire
nocturne

Le bénéfice principal de la VNI dans la population
pédiatrique est la correction d’une hypoventilation alvéolaire
nocturne. Lefficacité de la VNI pour corriger lhypoventila-
tion alvéolaire chez 'enfant présentant une insuffisance respi-
ratoire chronique a été démontrée dans plusieurs études. Les
troubles respiratoires du sommeil sont fréquents chez les ado-
lescents et les adultes présentant une maladie de Duchenne
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surtout lorsqu’il existe une hypoxémie diurne [63]. La VNI
sest avérée tres efficace pour corriger 'hypoventilation alvéo-
laire car elle augmente la ventilation minute [64] et stabilise
les voies aériennes supérieures [57].

La PPC nasale a été utilisée par certaines équipes expéri-
mentées chez des nourrissons présentant un SAS [14, 15]. La
PPC nasale a permis de diminuer les signes d’apnées du som-
meil chez 90 % des 80 enfants chez lesquels ce traitement a
été essayé devant la persistance de symptémes apres une adé-
noidectomie et une amygdalectomie [15]. Nous avons mon-
tré quune VNI éait associée & une amélioration significative
des échanges gazeux nocturnes chez 12 enfants présentant
une laryngomalacie sévere [4]. Enfin, la VNI permet égale-
ment un sevrage plus précoce de la ventilation invasive lors
des reconstructions laryngotrachéales [65].

La VNI améliore également 'hypoventilation nocturne
dans la mucoviscidose. Ces patients présentent des désatura-
tions pendant le sommeil paradoxal surtout [66]. Une étude
réalisée chez 7 adultes atteints de mucoviscidose a montré
qu'une PPC nasale était associée 4 une amélioration significa-
tive de la SaO, pendant le sommeil paradoxal et non para-
doxal [66]. Par contre, leffet de la PPC sur la PaCO,
transcutanée n’éait pas significatif. Une autre étude a com-
paré les échanges gazeux et la qualité du sommeil chez des
adultes atteints de mucoviscidose pendant une nuit en venti-
lation spontanée, une nuit sous oxygénothérapie et une nuit
sous une ventilation par pression positive a 2 niveaux de pres-
sion [3]. Des améliorations significatives et comparables de la
Sa0, étaient observées pendant les nuits sous oxygene et sous
VNI, mais seule la nuit sous VNI était associée 2 une diminu-
tion significative de la PaCO, transcutanée. La VNI a deux
niveaux de pression est capable de maintenir un volume cou-
rant et une ventilation minute suffisante pendant le sommeil
contrairement 2 la ventilation spontanée et 'oxygénothérapie
[32]. Une limite importante de ces études est quelles ne com-
parent que 2 ou 3 nuits. D’autres études évaluant I'efficacité
de la VNI 2 plus long terme sont clairement nécessaires chez
les patients atteints de mucoviscidose.

Lamélioration de T'hypoventilation nocturne par la
VNI se traduit par une diminution rapide de 'hypercapnie
diurne, comme cela a été démontré dés la deuxiéme nuit
chez des adultes présentant un SAS [67]. Annane et coll. [68]
ont observé que 'amélioration de la PaCO, diurne sous VNI
chez des patients présentant une maladie neuromusculaire ou
une déformation de la cage thoracique était corrélée a 'amé-
lioration de la pente de la réponse ventilatoire & une stimula-
tion hypercapnique. Ce bénéfice de la VNI s'explique par
une augmentation de l'activité inspiratoire, liée 2 une dimi-
nution du taux de bicarbonates dans le liquide céphalorachi-
dien ce qui permet de « restituer » la réponse ventilatoire &
I'hypercapnie, et une meilleure qualité de sommeil, ce qui
améliore la réponse ventilatoire au CO; et 'endurance des
muscles respiratoires [69]. Enfin la VNI augmente la com-
pliance pulmonaire et celle de la cage thoracique, ce qui
explique effet rémanent de la VNI sur la diminution du tra-



vail respiratoire apres arrét de celle-ci. La VNI est utilisée de
manitre préférentielle pendant le sommeil mais une VNI
diurne est aussi efficace qu'une VNI nocturne chez des adul-
tes présentant une insuffisance respiratoire chronique [70].

Ameélioration des performances
des muscles respiratoires

La VNI est associée & une amélioration des performan-
ces des muscles respiratoires chez les patients atteints de
mucoviscidose. En effet, une amélioration des pressions inspi-
ratoires et expiratoires maximales a été observée chez 4 adultes
atteints de mucoviscidose apres un mois de VNI [71]. Toute-
fois, puisque ces manceuvres sont volitionnelles, une amélio-
ration liée & un effec d’apprentissage ou une meilleure
motivation ne peut étre exclue. Nous avons observé une dimi-
nution significative des pressions inspiratoires et expiratoires
maximales chez 19 enfants atteints de mucoviscidose apres
une séance de kinésithérapie respiratoire de 20 minutes [59].
Lorsque la séance de kinésithérapie respiratoire était réalisée
avec une Al non invasive, une amélioration significative des
pressions inspiratoires et expiratoires maximales était obser-
vée. LAl est ainsi associée & une « mise au repos » des muscles
inspiratoires ce qui leur permet ensuite de développer des
pressions plus importantes. Une amélioration des pressions
expiratoires au décours de la VNI pourrait étre expliquée par
une augmentation du volume courant pendant la séance
d’assistance ventilatoire. Sous Al, le volume courant tend vers
la capacité¢ pulmonaire totale, ceci permet 'accumulation
d’une quantité plus importante d’énergie facilitant I'expira-
tion et diminuant le travail des muscles expiratoires. Toute-
fois, un effet bénéfique de la VNI sur les muscles respiratoires
n'a pas été démontré dans d’autres maladies pédiatriques.

Amélioration de la tolérance a l’exercice

Une PPC non invasive améliore la tolérance 4 I'exercice
chez 33 atteints de mucoviscidose [46]. En effet, une PPC de
5 cmH,O est associée & une diminution de la consommation
d’oxygene, de l'effort respiratoire évalué sur la pression trans-
diaphragmatique, et du score de dyspnée. Ces effets bénéfi-
ques sont les plus importants chez les patients qui ont la
maladie respiratoire la plus sévere du fait de Ueffet bénéfique
de la PPC sur la PEEPi de ces patients.

Accélération de la récupération
d’'une décompensation respiratoire aigué

En dehors de la période néonatale, peu d’études sur la
VNI ont été réalisées en unité de soins intensifs pédiatriques
[72, 73]. La VNI est utilisée en premiere intention pour trai-
ter les exacerbations respiratoires chez les patients présentant
une pathologie neuromusculaire. Un tel événement repré-
sente pour la plupart des équipes une indication a débuter
une VNI au long cours [22]. Quelques études ont évalué les
bénéfices de la VNI en aigu chez les patients atteints de
mucoviscidose. Une VNI par pression positive  deux niveaux
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de pression était efficace chez 9 patients adultes présentant
une insuffisance respiratoire pré-terminale [53]. Létat respi-
ratoire des patients s'est amélioré rapidement, aucun déces
n'a écé observé en soins intensifs et 6 patients ont pu bénéfi-
cier avec succes d’'une greffe pulmonaire. Le devenir de
76 patients atteints de mucoviscidose qui ont nécessité
136 admissions en unité de soins intensifs pour exacerbation
respiratoire, a été reporté récemment par Sood et coll. [74].
Dix-huit épisodes survenus chez 12 patients ont été traités
avec une VNI. Durant ces 18 épisodes, 4 patients sont décé-
dés et 14 ont survécu, ce qui est une évolution meilleure que
celle observée avec une intubation endotrachéale.

Amélioration de la mécanique ventilatoire

Les modifications physiologiques de la compliance du
poumon et de la cage thoracique jouent un réle fondamental
dans le développement normal du systtme respiratoire de
Ienfant. Chez le nourrisson, la cage thoracique est presque
trois fois plus compliante que le poumon [75]. A la fin de la
deuxiéme année, la cage thoracique devient plus rigide et les
niveaux de compliance de la cage thoracique et du poumon
s'équilibrent, comme chez 'adulte. La diminution de la com-
pliance de la cage thoracique joue un rdle majeur dans le
développement et la maturation du systéme respiratoire per-
mettant le maintien passif d’'un volume pulmonaire suffisant
au repos et 'amélioration de lefficacité ventilatoire du fait de
la diminution de la distorsion de la cage thoracique. Une
notion fondamentale, qui devrait faire 'objet de futures étu-
des, est de savoir si la VNI prolongée du jeune enfant permet
de préserver une compliance thoracique normale, en particu-
lier chez les patients présentant une déformation thoracique
ou une maladie neuromusculaire.

Une notion importante en pédiatrie est I'effet de 'hypo-
ventilation chronique sur la croissance pulmonaire. En effet,
on pourrait espérer que la VNI serait capable de favoriser ou
de préserver la croissance physiologique du poumon et de la
cage thoracique mais 4 notre connaissance, cet aspect m'a
jamais été étudié.

Effet de la VNI sur la qualité de vie

Chez ces patients présentant une maladie chronique,
tout nouveau traitement devrait étre associé a4 une améliora-
tion significative de la qualité de vie. De manitre étonnante,
peu d’études ont évalué leffet de la VNI sur la qualité de vie.
Une étude francaise récente [76] a essayé d’évaluer I'impact
psychologique et social de la ventilation invasive et non inva-
sive. & domicile chez 52 patients adultes (ige moyen
25+ 5 ans) présentant une myopathie de Duchenne. Bien
que les patients sous VNI n’aient pas été comparés a des sujets
témoins, la qualité de vie, évaluée par autoquestionnaire, était
bonne et en tout cas meilleure que estimation faite par
I'équipe médicale et paramédicale. En pédiatrie, I'effet de la
VNI sur la qualité de vie et I'organisation de la famille est un
élément fondamental qui devrait étre évalué.
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Limites de la VNI

La VNI nest pas toujours capable de corriger ou d’amé-
liorer I'hypoventilation alvéolaire nocturne. En effet, dans
une étude réalisée sur 325 patients neuromusculaires venti-
lés, 'hypercapnie persistait dans plus de 20 % des cas [77].
Cet échec est le plus souvent dii aux fuites, que les patients
recoivent une VNI ou une ventilation invasive [78]. Des
mesures simples comme le changement de masque, ['utilisa-
tion d’'une mentonnictre, 'augmentation de la ventilation
minute ou le changement du mode ventilatoire ou du venti-
lateur, sont souvent capables de réduire I'importance des fui-
tes [78]. Toutefois, malgré ces mesures, dans certaines
maladies neuromusculaires progressives, une ventilation par
trachéotomie va étre nécessaire 3 un moment ou un autre.
Un monitorage étroit du statut physiologique du patient et
de la progression de la maladie, et une information claire de
la famille, est alors essentiel.

Organisation de la VNI a domicile

Conditions nécessaires pour une VNI a domicile

Lavantage principal de la VNI est que cette assistance
ventilatoire peu aisément étre utilisée & domicile associant un
meilleur potentiel de développement psycho-social de 'enfant
et de la famille & moindre cotit. Linstauration d’'une VNI 2
domicile nécessite des procédures diagnostiques appropriées,
le choix adéquat du ventilateur et des réglages, une famille
coopérative et bien éduquée, associé A une structure de soins a
domicile bien organisée et formée a la pédiatrie. Avant le
retour 4 domicile, le statut respiratoire du patient doit avoir
été évalué sur le ventilateur destiné pour le domicile.

Une polysomnographie est recommandée lors du dia-
gnostic, avant initiation de la VNI, et avant le retour & domi-
cile pour vérifier I'efficacité de la VNI. Elle sera faite également
dans le cadre du suivi, au minimum une fois par an. Ces étu-
des polysomnographiques sont réalisées de maniére préféren-
tielle pendant le sommeil de nuit, le sommeil de sieste n’étant
pas un parfait reflet de la situation nocturne.

Apres le retour de I'enfant & domicile, les réglages du ven-
tilateur doivent étre vérifiés de maniere réguliere et plus fré-
quemment chez le petit enfant. Des visites & domicile,
régulitres et systématiques, doivent étre organisées ainsi qu'un
systtme d’admission en urgence 24 h/24 h, 7 jours sur 7. Les
prestataires de domicile (techniciens et infirmiéres formés a la
pédiatrie) doivent réaliser une visite & domicile au mois une fois
par mois pour vérifier I'état clinique et le bon fonctionnement
du matériel. La compliance doit étre évaluée lors de chaque
visite en contrdlant le temps de fonctionnement du ventilateur.

Autres thérapeutiques
Oxygénothérapie de longue durée

Loxygénothérapie est prescrite au cas par cas et ajustée
en fonction des besoins individuels du patient. Il importe
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d’abord d’optimiser la VNI avant de rajouter une oxygéno-
thérapie si celle-ci est incapable de normaliser 'oxygénation.
Il est tres important de se souvenir que 'oxygénothérapie ne
peut pas étre un traitement de remplacement de la VNI chez
Penfant présentant une hypoventilation alvéolaire.

Humidification

Une humidification systématique n'est pas nécessaire
lors de la VNI a cause du respect des voies aériennes supérieu-
res. Toutefois en cas de sécheresse excessive des muqueuses
nasales, une humidification de l'air inspiré peut étre proposée.

Assistance nutritionnelle

Une malnutrition est extrémement fréquente chez les
enfants chez lesquels une VNI est proposée. Une nutrition
adéquate est essentielle pour favoriser la croissance et le bon
développement du poumon et de la cage thoracique. Une
assistance nutritionnelle, par sonde nasogastrique ou de préfé-
rence par gastrostomie, est souvent nécessaire pendant les pre-
micres semaines ou mois de VNI. La gastrostomie est la
technique de choix mais en cas d’utilisation d’une sonde
nasogastrique il est possible de réaliser une goutti¢re dans le
revétement interne d’'un masque moulé. Les troubles de
déglutition sont fréquents chez le nourrisson et la qualité de la
déglutition doit étre évaluée avant la mise en route de la VNI
car des fausses routes importantes constituent une contre-
indication & la VNI (zableau II). Le reflux gastro-cesophagien
est également fréquent chez ces patients. Si une correction
chirurgicale est indiquée, celle-ci peut étre combinée avec la
mise en place d’'une gastrostomie.

Considérations psychologiques

La préparation de l'enfant, si I'Age le permet, et de ses
parents 4 la VNI est un élément fondamental dans le succes
de la VNI. Cette assistance ventilatoire doit étre discutée
longtemps a I'avance pour que I'enfant et la famille puissent
évaluer de manitre sereine les bénéfices potentiels et les con-
traintes de ce traitement. La VNI est certes une technique
non invasive mais elle traduit le plus souvent un niveau de
gravité¢ supplémentaire de la maladie. Il est important de
déterminer avec 'enfant et ses parents les objectifs 4 court et
moyen terme, de bien expliquer les principes de la VNI et de
souligner que la VNI doit sadapter 4 'enfant et non pas
Pinverse. Il est également essentiel de choisir parmi I'éventail
des ventilateurs et des masques disponibles, ceux les plus
appropriés et les plus confortables pour I'enfant. Uobjectif
final est en effet que la VNI se traduise par une amélioration
du bien étre et de la qualité de vie avec une parfaite adhérence
de l'enfant et de sa famille.

Conclusion

La VNI est une technique d’assistance respiratoire en
plein essor chez 'enfant et le nourrisson. Mais dans cette tran-
che d’4ge, ce traitement est généralement institué sur des crite-
res empiriques. Les pédiatres, les physiologistes, les infirmiéres,



les kinésithérapeutes et les techniciens prenant en charge ces
enfants devraient combiner leurs efforts pour évaluer de
manicre plus précise les effets physiologiques de la VNI sur les
muscles respiratoires, la croissance du systéme respiratoire,
Pactivité inspiratoire, les criteres d’institution et surtout, le
bénéfice en terme de développement psycho-neurologique et
qualité de vie.
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