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Résumé

Introduction Les maladies neuromusculaires représentent un
groupe hétérogène de pathologies dont le point commun est la
survenue d’une insuffisance respiratoire restrictive.

État des connaissances L’insuffisance respiratoire d’origine
neuromusculaire se manifeste progressivement par des signes
fonctionnels qui doivent être recherchés systématiquement à
l’interrogatoire, tels que des céphalées, des troubles du sommeil
ou une dyspnée d’effort parfois indétectable associés dans les
formes sévères à une orthopnée. Le suivi doit être pluridiscipli-
naire. Sur le plan respiratoire, la mesure régulière des gaz du
sang, de la capacité vitale et des pressions inspiratoires et expi-
ratoires ainsi que l’étude du sommeil vont permettre la détection
des critères de ventilation mécanique (hypercapnie > 45 mmHg,
désaturations nocturnes < 88 %, CV < 60 %, PImax < 6O cm H2O).

Perspectives La mise en route d’une ventilation mécanique est
une décision majeure pour les patients neuromusculaires car
les contraintes physiques, psychologiques, sociales et parfois
financières sont importantes. Le patient et son entourage doi-
vent être informés de façon précise afin d’obtenir la meilleure
observance et compliance possible. La mise en route nécessite
une hospitalisation de plusieurs jours pour optimiser le type et
les réglages du ventilateur ainsi que l’interface. Le lien avec les
organismes gérant la ventilation à domicile est fondamental
pour assurer le suivi à la sortie de l’hôpital. L’utilisation de
méthodes d’assistance à la toux doit être proposé chez tout
patient neuromusculaire nécessitant une ventilation mécanique.

Conclusion La ventilation des patients neuromusculaires
requiert d’en évaluer les indications et d’en effectuer un suivi
rigoureux par une équipe pluridisciplinaire rompue à la prise en
charge de ce type de pathologie.

Mots-clés : Capacité vitale •  Ventilation •  Maladies neuromus-
culaires.
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Summary

Neuromuscular diseases represent a heterogeneous group of
pathologies which common feature is the development of a
restrictive ventilatory failure.

Background Respiratory insufficiency of neuromuscular origin
manifests itself by functional symptoms that must be carefully
searched for in the history, such as headaches, sleep disorders,
or dyspnoea of effort, sometimes very mild, or in severe cases
associated with orthopnoea. Follow up should be multi-discipli-
nary. On the respiratory level regular measurement of blood
gases, vital capacity, maximum inspiratory and expiratory pres-
sures as well as sleep studies, will detect the criteria for
mechanical ventilation (hypercarbia > 45 mm Hg, nocturnal
desaturation < 88%, vital capacity < 60%, PImax < 60 cm H2O).

State of the art The establishment of mechanical ventilation is
a major decision for patients with neuromuscular disease
because of the important physical, psychological, social and
sometimes financial consequences. The patients and their
family must be instructed precisely in order to obtain the best
possible observation and compliance. The establishment
requires a stay in hospital of several days to optimise the choice
of ventilator, its settings, and connections. The link with the
organisation managing the domiciliary ventilation is fundamental
in ensuring follow up after discharge from hospital. Techniques
of cough assistance must be taught to each neuromuscular
patient requiring mechanical ventilation.

Conclusion Ventilation of neuromuscular patients requires
careful evaluation of the indications and rigorous follow up by a
multidisciplinary team with wide experience of this type of
disease.

Key-words: Vital capacity •  Ventilation •  Neuromuscular 
diseases.

Long term domiciliary mechanical ventilation 
in patients with neuromuscular disease 
(indications, establishment and follow up)
D. Orlikowski, H. Prigent, J. Gonzalez, T. Sharshar, J. C. Raphael

Introduction

Les maladies neuromusculaires représentent un groupe
de maladies hétérogènes dans leur gravité et leur évolution.
Elles affectent par définition les différentes composantes du
système nerveux périphérique, i.e. les muscles, la jonction
neuromusculaire, les nerfs périphériques, la corne antérieure
de la moelle épinière. Mais, certaines atteintes médullaires ou
du tronc cérébral comportent également des présentations cli-
niques proches. De surcroît, un certain nombre de ces
pathologies, telles que la maladie de Steinert et les mitochon-
driopathies, peuvent avoir une expression pluri-systémique.
Leur point commun est l’apparition d’une diminution de la
force musculaire, notamment des muscles respiratoires. Leur
prise en charge nécessite une équipe pluridisciplinaire qui
comprend, outre des médecins rompus à ces pathologies
(pneumologue, physiologiste, neurologue, rééducateur, car-
diologue, réanimateur), des kinésithérapeutes, ergothérapeu-
tes et infirmières, diététiciennes et psychologues.

La survenue de l’insuffisance respiratoire est en général
progressive et insidieuse et l’indication d’une ventilation
mécanique au long cours peut se poser de différentes
manières : soit au décours d’une décompensation respiratoire
aiguë révélatrice de la maladie ou survenant en l’absence de
suivi, soit de façon programmée (ce qui représente le cas le
plus fréquent) dans le cadre du suivi pluridisciplinaire de ces
patients. L’objectif de cet article est de préciser les indications,
la surveillance et le suivi de la ventilation mécanique à domi-
cile de ces patients.

Physiopathologie de l’atteinte 

respiratoire dans les maladies 

neuromusculaires

Atteinte des muscles respiratoires

Une maladie neuromusculaire (MNM), quel que soit le
niveau de l’atteinte, peut avoir un retentissement inspiratoire
et expiratoire dont la gravité et l’évolutivité dépendront de
l’étiologie sous-jacente.

Le rôle de chaque groupe musculaire est pour les mus-
cles inspiratoires de maintenir une ventilation alvéolaire suf-
fisante et pour les muscles expiratoires de permettre la toux
et la clairance des sécrétions bronchiques [1, 2]. Pour cette
raison, le seul fait d’instituer une ventilation mécanique sup-
pléant la fonction inspiratoire seule ne suffira pas à prévenir
une décompensation respiratoire. L’apprentissage des techni-
ques d’assistance à la toux est donc fondamental chez ces
sujets.

La diminution de la force des muscles inspiratoires
entraîne une limitation de l’expansion de la cage thoracique
par une diminution des pressions générées par le sujet [3]. La
réduction des volumes pulmonaires statiques est à l’origine
d’un syndrome restrictif défini par une diminution de la capa-
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cité pulmonaire totale (CPT). Par ailleurs, le volume résiduel
(VR) peut être augmenté probablement du fait de l’atteinte
des muscles expiratoires [2]. L’association de la diminution de
la CPT et de l’augmentation du VR est à l’origine d’une
diminution de la capacité vitale (CV).

L’issue ultime de la faiblesse des muscles respiratoires est
l’apparition d’une hypoventilation alvéolaire liée à la fois à la
faiblesse musculaire, à une diminution de compliance parié-
tale et/ou pulmonaire (due aux déformations ou aux troubles
de croissance pulmonaire notamment en cas de pathologie
congénitale) [2, 4, 5], à des atélectasies (favorisés par l’encom-
brement, une toux faible et les troubles bulbaires). L’atteinte
du système passif thoracique (parenchyme pulmonaire, cage
thoracique) pourrait être ainsi à l’origine de la dissociation
parfois constatée entre les diminutions des pressions statiques
maximales et de la CV dont il faudra tenir compte dans
l’interprétation des explorations fonctionnelles notamment
lors des épisodes d’encombrement.

Troubles du sommeil

Les troubles du sommeil sont fréquemment observés
chez les patients atteints de MNM [6, 7] et influent sur le
pronostic [8]. Les troubles du sommeil ont été largement
décrits chez les patients ayant notamment une dystrophie
musculaire de Duchenne de Boulogne (DMD) [9] une sclé-
rose latérale amyotrophique (SLA) [10] un déficit en mal-
tase acide [11], des séquelles de poliomyélite antérieure
aiguë [12]. L’apparition des troubles du sommeil est proba-
blement plus précoce que celle de la dyspnée et évolue avec
la progression de l’hypoventilation alvéolaire [13], la corré-
lation entre les valeurs de la capacité vitale et l’apparition
des troubles du sommeil dépend de la pathologie comme
dans la SLA où des épisodes d’hypoventilation nocturne
pendant le sommeil paradoxal sont décrits alors même que
la capacité vitale reste normale ou sub-normale [14] et la
myotonie de Steinert où les troubles du sommeil peuvent
être un élément majeur de la symptomatologie [15], en
dépit d’explorations fonctionnelles respiratoires et gazomé-
triques parfois rassurantes [16].

Les troubles du sommeil peuvent parfois être la manifes-
tation inaugurale de l’hypoventilation alvéolaire [17]. Chez le
sujet sain la réponse aux stimuli hypoxiques et hypercapni-
ques est diminuée durant le sommeil et cette diminution pré-
domine durant le sommeil paradoxal. Cette diminution
s’accompagne d’une diminution du volume courant et donc
du volume minute entraînant des désaturations et une aug-
mentation de la PCO2, on parle alors d’hypoventilation
alvéolaire si la PCO2 > 45 mmHg à laquelle s’associe une
hypoxémie aisément détectable sur une mesure de la satura-
tion nocturne. Ces mécanismes sont bien sûr exacerbés chez
un patient présentant une pathologie neuromusculaire [18].
Avec le temps, les épisodes d’hypoventilations touchent les
différents stades du sommeil, aboutissant à une fragmentation
du sommeil qui devient alors symptomatique.

Les épisodes de désaturation (SaO2 <  88 %) peuvent
être associés ou non à des apnées ou des hypopnées (arrêt ou
diminution du flux respiratoire d’au moins 50 % pendant
plus de 10 secondes) [19]. Ces phénomènes (hypopnées,
apnées, désaturations) sont observés en particulier au cours
du sommeil paradoxal [20] et sont attribués à une réduction
physiologique de l’activité des muscles respiratoires accessoi-
res mais également à une diminution d’efficacité de la con-
traction diaphragmatique en position allongée ce qui peut
provoquer une orthopnée, parfois majeure comme c’est le cas
dans les déficits en maltase acide [21, 22]. Les hypopnées et
apnées observées dans les MNM sont donc particulières puis-
que ne s’accompagnant pas d’efforts diaphragmatiques [23].
Des épisodes d’apnées obstructives sont possibles et ont été
observés notamment dans la myopathie de Duchenne et sont
secondaires à une parésie des muscles pharyngés ou à des ano-
malies ORL [24]. Dans d’autres pathologies comme dans la
myotonie de Steinert les troubles du sommeil sont plus com-
plexes et peuvent associer à la fois des apnées centrales et obs-
tructives [25] Dans certaines pathologies, comme la
dystrophie musculaire oculopharyngée, les apnées obstructi-
ves prédominent [26]. Enfin l’inconfort physique et les dou-
leurs chroniques (à l’origine de positionnements nocturnes
répétés chez les DMD) retentissent également sur la qualité
du sommeil.

Troubles de la déglutition

Les troubles de la déglutition sont fréquents dans les
MNM et favorisent l’aggravation et les décompensations res-
piratoires par le biais de fausses routes, de pneumopathies
d’inhalation et d’atélectasies, plus particulièrement si les capa-
cités de désencombrement sont réduites. La présence de trou-
bles de la déglutition orientera également les modalités de la
ventilation mécanique. Ces troubles posent peu de problème
en pratique dans des pathologies de type dystrophie muscu-
laire comme la myopathie de Duchenne car ils sont en général
tardifs survenant au moment où le patient est déjà ventilé
voire trachéotomisé. Par contre ils représentent un problème
majeur dans des pathologies comme la SLA, certaines formes
de myasthénie ou de myotonie de Steinert.

Aspects cliniques de l’atteinte respiratoire

Les évolutions des déficits moteur et respiratoire sont
habituellement parallèles mais peuvent parfois être dissociées.
Ainsi les déficits en maltase acide se caractérisent-ils par la
prédominance d’une parésie diaphragmatique majeure et la
préservation des capacités locomotrices [11 , 27]. Pareille-
ment, au cours des amyotrophies spinales ou des tétraplégies
de niveau inférieur à C4, le déficit respiratoire va essentielle-
ment retentir sur la fonction expiratoire, la fonction inspira-
toire étant « relativement conservée » [28, 29 , 30].

Chez les patients neuromusculaires, certains signes clini-
ques doivent être systématiquement recherchés car leur pré-
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sence témoigne de la sévérité de l’atteinte respiratoire,
L’interrogatoire est un élément essentiel de l’examen : une
orthopnée qui signe une dysfonction diaphragmatique va se
manifester de façon très rapide dès que le patient va se mettre
en décubitus dorsal, elle doit être distinguée d’une orthopnée
d’origine cardiaque qui est en général d’apparition plus tar-
dive [31]. La sensation de dyspnée est tardive au cours de
l’évolution de la maladie chez les patients neuromusculaires
[32] et serait surtout observée à l’effort chez les patients gar-
dant une certaine motricité. Une respiration paradoxale, une
mise en jeu des muscles respiratoires accessoires avec un tirage
sus-sternal, sus claviculaire ou intercostal n’apparaissent que
tardivement ou au cours d’épisodes de décompensation aiguë.
L’hypercapnie peut se révéler par des céphalées matinales ou à
distance de la ventilation, des troubles de l’humeur, de la con-
centration ou du caractère et une somnolence, elle constitue
un signe de gravité dans ces pathologies. Des signes évoca-
teurs d’anomalie du sommeil sont la survenue de réveils
nocturnes, de cauchemars, de sensation de sommeil non répa-
rateur et surtout d’une asthénie diurne, d’une somnolence
diurne qui peuvent parfois être au premier plan de la sympto-
matologie dans certaines pathologies [16].

Évaluation de la fonction respiratoire

En complément de l’examen clinique, la surveillance
d’une insuffisance respiratoire d’origine neuromusculaire
repose sur la mesure régulière de la CV à la fois en position
assise et couchée (une chute d’au moins 25 % en décubitus
signant l’atteinte diaphragmatique), associée à la mesure des
pressions statiques maximales inspiratoires et expiratoires
(PImax et PEmax). La mesure des pressions inspiratoires par la
méthode des Psniff est également intéressante. Les différentes
explorations fonctionnelles respiratoires chez les patients neu-
romusculaires ont été résumées dans un article récent de la
Revue des Maladies Respiratoires [33]. Les mesures des gaz du
sang à la fois en respiration libre et pendant la ventilation
mécanique chez les patients déjà ventilés [3, 34] sont impor-
tantes (la mesure n’étant possible que sous ventilation chez cer-
tains patients). Dans notre expérience nous considérons que la
mesure des gaz du sang sous ventilation est préférable à la fin
d’une nuit de ventilation plutôt qu’en période diurne, en effet
cette mesure représente un meilleur reflet des événements noc-
turnes (fuites, asynchronismes par exemple). La réalisation
d’une oxymétrie nocturne est parfois utile notamment en cas
de troubles du sommeil mais aussi d’autres signes fonctionnels.
Sa normalité est rassurante ; en revanche, l’existence d’épisodes
de désaturation nocturne ne permet pas de préjuger de leur
mécanisme et doit être explorée à l’aide d’une polysomnogra-
phie à la recherche d’apnées, de fuites ou d’un asynchronisme
du patient avec son ventilateur [9, 35]. Le rythme de cette sur-
veillance dépend conjointement de la clinique, du type de la
pathologie neuromusculaire, de l’importance et de l’évolutivité
de l’insuffisance respiratoire. Des recommandations récentes

ont été publiées notamment dans la maladie de Duchenne
[34]. Elle est habituellement annuelle chez des patients stables
mais doit être facilement réitérée en cas de déficit important,
évolutif et/ou symptomatique [34 , 36].

Indications de la ventilation mécanique

Indications de la ventilation

La nécessité de recourir à la ventilation mécanique est
une étape importante et souvent redoutée dans la vie d’un
patient neuromusculaire. La ventilation à domicile (VAD)
requiert une coopération active du patient et de son entourage
car sa mise en route pose des problèmes pratiques, psychologi-
ques, financiers et sociaux. La ventilation mécanique marque
en effet une détérioration, parfois difficilement acceptée par
les patients. Le recours à la ventilation mécanique doit être
abordé précocement avec le patient et son entourage préféren-
tiellement avant toute décompensation aiguë [37].

Plusieurs situations peuvent se présenter :
– un épisode de décompensation respiratoire aiguë peut surve-
nir chez un patient n’ayant bénéficié d’aucune évaluation an-
térieure de sa fonction respiratoire et peut parfois même
révéler une maladie neuromusculaire jusqu’alors inconnue.
Cette situation est la plus inconfortable car le recours à la ven-
tilation mécanique invasive s’avère parfois indispensable, soit
d’emblée soit après échec des modes non invasifs, avec le risque
de difficultés de sevrage pouvant amener le praticien à discuter
la trachéotomie ;
– une détresse respiratoire aiguë peut survenir chez un patient
déjà suivi et dont la fonction respiratoire est connue ; l’instau-
ration de la ventilation mécanique se déroule habituellement
sans difficulté et s’effectue par voie non invasive avec un relais
au long cours à domicile (cf. infra) ;
– le cas le plus fréquent est le cas d’une mise en route program-
mée chez un patient suivi et informé ; la VAD est alors débutée
par voie non invasive selon les critères suivant [13] :
– l’existence de signes cliniques (dyspnée, orthopnée, cépha-
lées, asthénie, somnolence diurne, etc.) ;
– associée à au moins un des critères suivant :

– une hypercapnie avec une PCO2 > 45 mmHg ;
– une désaturation nocturne < 88 % de SaO2 durant
plus de 5 minutes consécutives ;
– une CV < 60 % de la théorique ou des PImax < 6O cm
H2O.
Ces indications sont à nuancer en fonction de la patholo-

gie et de la clinique ; ainsi dans la myopathie de Duchenne de
Boulogne, la mise en place d’une ventilation mécanique trop
précoce, i.e. CV entre 20 et 50 % de la théorique, s’accompa-
gnait d’une diminution de la survie [38]. Par conséquent, en
l’absence de signes cliniques ou d’une hypercapnie et/ou de
troubles du sommeil, il nous semble licite de ne débuter une
ventilation mécanique que lorsque la CV devient inférieure à
30 % de la théorique. La présence de signes cliniques et de
troubles de l’hématose doit évidemment faire reconsidérer
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cette restriction. Dans d’autres pathologies comme la SLA les
indications sont plus nuancées, le recours à la ventilation
mécanique peut être proposé plus précocement dès que la CV
est < 50 % [39, 40].

Aspects pratiques de la mise en route 

de la ventilation

Les buts de la ventilation vont être de corriger l’hypo-
ventilation alvéolaire, de corriger les troubles du sommeil et
d’améliorer la symptomatologie. Les 2 premiers buts vont être
assez facilement obtenus alors que l’amélioration de la symp-
tomatologie est souvent retardée de quelques semaines.

L’initiation de la VAD va demander du temps pour trou-
ver à la fois la meilleure interface, le mode optimal de ventila-
tion, ajuster les réglages, vérifier l’efficacité de la ventilation,
apprendre au patient et à l’entourage l’utilisation du matériel,
organiser la sortie avec l’organisme prenant en charge la VAD.
Elle ne se limite pas à l’attitude expéditrice enchaînant choix
du masque et de l’appareil puis renvoi du malade à son domi-
cile. Elle implique que le patient reste hospitalisé plusieurs
jours d’affilée ou accepte de revenir plusieurs jours consécutifs
dans le cas d’un patient ambulatoire par exemple. La diffi-
culté principale est que le patient s’habitue la nuit à la ventila-
tion. Une observance nocturne à peu près complète n’est en
pratique obtenue qu’après plusieurs jours.

En pratique l’interface nasale reste le choix de première
intention, d’autant que sa tolérance semble meilleure [41]. En
effet chez des patients neuromusculaires ayant un déficit
moteur majeur, le masque facial peut paraître dangereux car le
risque est que le patient ne puisse pas appeler, ni retirer le mas-
que si survenait un encombrement bronchique (en cas de trou-
bles de déglutition), une panne (ou un arrêt) du ventilateur.
Certains masques possèdent une valve de sécurité et des mas-
ques faciaux moulés ont été développés pouvant facilement
s’enlever par simple pulsion de la langue. Malheureusement
cette technique n’est pas accessible en pratique courante. Par
conséquent, en dehors des situations aiguës, en soins intensifs
ou en réanimation, le choix d’une interface faciale chez des
patients incapables d’ôter seuls un masque bucco-nasal doit
être réfléchie. Dans le cas contraire, ce type de masque peut être
préconisé, d’autant qu’il permet de limiter les désagréments liés
aux fuites buccales ou aux obstructions nasales.

Le choix d’une interface avec ou sans fuite dépend du
mode de ventilation, de l’appareil, la morphologie faciale et la
tolérance du patient. Une erreur à ne pas commettre est d’uti-
liser un masque hermétique sur un circuit et un ventilateur
dépourvus de valve expiratoire [de type BiPap par exemple].
La plupart des dispositifs ont été développés pour la prise en
charge des pathologies du sommeil et, en dehors de la ventila-
tion à fuite, le nombre de masques applicables à la VAD des
patients neuromusculaires est donc restreint. Un aperçu des
différentes interfaces est disponible sur certains sites Internet
comme celui de l’institut Garches (http://www.handicap.org:
rubrique aides techniques).

Le choix du type de ventilation et du ventilateur doit
prendre en compte le type et l’évolutivité de la maladie neuro-
musculaire, la sévérité de l’insuffisance respiratoire et le con-
fort du patient mais également la durée de ventilation
prévisible, la nécessité ou non d’alarmes et d’une batterie. Le
choix du ventilateur et de l’interface pourra être revu ultérieu-
rement en fonction de l’évolutivité de la pathologie.

C’est le mode volumétrique qui est habituellement utilisé
chez les patients neuromusculaires car, si l’on considère que le
volume réglé et supposé délivré est constant, il assure une ven-
tilation minute suffisante chez ces patients ayant un syndrome
restrictif important ; l’inconvénient de ce mode étant l’absence
de compensation d’éventuelles fuites et une tolérance souvent
moins bonne que les modes barométriques. De surcroît, seuls
des ventilateurs volumétriques (EOLE®) offraient jusqu’à pré-
sent une autonomie suffisante pour le retour à domicile et la
possibilité d’adaptation sur un fauteuil roulant. Néanmoins, il
ne semble pas y avoir de différence en terme d’efficacité de la
ventilation ni d’augmentation du travail respiratoire entre des
modes volumétriques assistés contrôlés (VAC), en pression
contrôlée (VPC) ou en aide inspiratoire (AI) [42]. Des modes
de ventilation comme la BiPap sont fréquemment utilisés à
l’étranger pour ventiler des patients sévèrement déficitaires,
tels que ceux ayant une DMD [43]. Nous avons tendance à
indiquer ce type de ventilation chez les patients peu restrictifs
et présentant essentiellement des troubles du sommeil comme
dans le cas de la myotonie de Steinert [7]. Le développement
de ventilateurs mixtes permettant à la fois des modes baromé-
triques et volumétriques avec une autonomie de plusieurs heu-
res devrait faciliter l’utilisation des modes barométriques y
compris chez des patients ayant un déficit restrictif important.
Ces ventilateurs, outre un poids moindre, offrent la possibilité
dans les modes en pression de régler un volume de sécurité ins-
piratoire (VSULTRA®, ELYZE® ou LEGENDAIR®, par
exemple). Il faut préciser que l’adjonction d’oxygène n’a en
général pas d’indication chez les patients neuromusculaires
[36] en dehors des périodes de décompensation aiguë et que la
survenue d’une hypoxémie doit être considérée comme un
signe d’alarme chez ces patients (pathologie parenchymateuse
associée, atélectasie, embolie pulmonaire).

Les réglages ont pour visée l’amélioration clinique et
gazométrique des malades. En pratique, l’optimisation de la
ventilation se fait par tâtonnements successifs. Gonzalez
et coll. ont proposé qu’initialement en mode volumétrique le
volume courant soit à 10 ml/kg, la fréquence respiratoire à
12/min, et le rapport I/E à 1/2, et en mode barométrique que
les pressions inspiratoires et expiratoires soient respectivement
d’au moins 10 cm H2O et 3 cm H2O [44]. Le trigger
(ou sensibilité) ne doit être ni trop sensible ni trop dur, afin
d’éviter d’une part les autodéclenchements, d’autre part les
asynchronismes et une augmentation du travail respiratoire.
Il s’avère fréquemment que ces réglages sont revus à la hausse
et des volumes courant de 13 ml/kg, des fréquence à 20/min
ou des pressions inspiratoires à 15 cm H2O ou supérieures
sont souvent requis [45].
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Techniques de désencombrement 

et d’assistance à la toux

Un des problèmes majeurs des patients neuromusculai-
res est une faiblesse de la toux. Cette dysfonction prend toute
son importance en particulier lors d’épisodes d’encombre-
ment qui peuvent survenir au décours d’infection ORL ou
bronchique d’allure banale. Ces épisodes peuvent en l’absence
de prise en charge efficace aboutir à une détresse respiratoire
aiguë et conduire à une intubation et donc une trachéotomie
prématurée et non acceptée par le patient.

Le débit de pointe à la toux est un des éléments de sur-
veillance des capacités d’expectoration du patient et un seuil
critique en deçà duquel une indication de ventilation invasive
se pose a été évalué à 160 l/min [46].

Un des déterminants majeurs du débit de toux est en fait
la capacité maximale inspiratoire plus que le volume de
réserve expiratoire ou les pressions maximales expiratoires
[54]. Pour cette raison de nombreuses méthodes de désen-
combrement se portent sur des techniques d’hyperinsuffla-
tion qui vont permettre, en augmentant la capacité maximale
inspiratoire, d’augmenter le débit de toux [47-51]. Cette
hyperinsufflation peut se faire en empilant des volumes d’air
successifs à l’inspiration (air stacking) soit en ventilation spon-
tanée par la technique de la respiration glossopharyngée, soit
par le biais d’un ballon de type Ambu®, un relaxateur de pres-
sion ou même du ventilateur.

D’autres auteurs ont étudié des techniques d’expiration
assistée [51]. Enfin des techniques combinant à la fois une
hypersinsufflation et une assistance expiratoire à la toux ont
été proposées [47, 51] et des appareils associant les 2 techni-
ques sont commercialisés (Cough Assist®). Des techniques
utilisant la ventilation par percussion intrapulmonaire sem-
blent intéressantes [52]. Il n’y a pas de méthode idéale et plu-
sieurs techniques peuvent être testées [53]. Un point
important est de noter que ces méthodes donnent de
meilleurs résultats si elles sont associées à un désencombre-
ment manuel avec l’aide du kinésithérapeute plutôt qu’utili-
sées de façon isolée [54]. Un exemple de prescription type de
kinésithérapie de désencombrement est présenté figure 1.

Surveillance de l’efficacité de la ventilation

L’efficacité de la ventilation sera jugée sur l’amélioration
gazométrique et sur la disparition des signes cliniques. Cette
surveillance se fera initialement en structure hospitalière et
comprend une phase initiale fondamentale de mise en place
de la ventilation puis de suivi quelques semaines plus tard
(entre 1 et 3 mois) et au moins annuelle une fois que la venti-
lation sera équilibrée en l’absence de complications ou de
pathologies rapidement évolutives. L’efficacité de la ventila-
tion sera évaluée à chaque phase ainsi que sa tolérance et son
observance, des adaptations pourront être proposées à cha-
cune de ces visites.

À la phase initiale la normalisation de l’hypercapnie est
le critère principal de l’efficacité de la ventilation. L’améliora-

tion de la saturation nocturne peut aussi témoigner de l’effica-
cité de la ventilation. Les gaz du sang sont à contrôler en fin
de respiration libre (avant le branchement du ventilateur) et
en fin de nuit (avant le débranchement). Les premiers per-
mettront de guider la durée de ventilation, les seconds de
juger de l’efficacité de la ventilation nocturne. En effet, une
hypercapnie en fin de respiration libre indiquera que la durée
de ventilation prescrite est probablement trop courte. Par
ailleurs, une hypercapnie en fin de ventilation nocturne (alors
même que la ventilation en période diurne avait permis de
normaliser les gaz du sang) traduit une inefficacité de la venti-
lation souvent associée à des fuites [55]. L’exploration du
sommeil, par mesure de la saturation nocturne ou au mieux
par enregistrement polysomnographique, prend alors toute
son importance.

La surveillance au long cours, outre de la gazométrie, de
la saturation nocturne ou polysomnographique, portera sur la
disparition des signes cliniques ou l’amélioration clinique.
L’effet clinique escompté n’apparaît en effet souvent que de
façon retardée après plusieurs jours voire semaines d’utilisa-
tion correcte de la ventilation, et la persistance de signes clini-
ques doit faire rechercher une mauvaise efficacité ou
observance de la ventilation. En fonction de l’efficacité de la
ventilation mais aussi de l’évolution de l’insuffisance respira-
toire, la durée de ventilation, le type de ventilation, le type
d’interface seront réévalués à chaque visite et modifiés en con-
séquence. Ainsi, l’utilisation d’une mentonnière ou un chan-
gement d’interface pourront être discutés en cas de fuites
nocturnes (le plus souvent buccales), une adaptation du trig-
ger en cas d’asynchronisme entre le patient et le ventilateur,
un changement de mode de ventilation ou de type de ventila-
teur en cas de mauvaise tolérance de certains modes de venti-
lation ou d’évolution de la pathologie neuromusculaire
(nécessité de batteries ou d’alarmes par exemple).

La sortie sera envisagée au terme de la phase initiale
d’optimisation de la VAD, une fois que l’on aura vérifié que
le patient et son entourage ont reçu l’information et la forma-
tion nécessaire et que l’utilisation du matériel (masque et ven-
tilateur) leur est familière. Le patient pourra rejoindre son
domicile avec une ordonnance stipulant le type d’interface,
de ventilateur, la durée de ventilation, la présence ou non
d’oxygène. Signalons l’importance des prestataires de ventila-
tion à domicile dans la suite de l’éducation du patient à sa
sortie de l’hôpital et la coordination entre les soignants et ces
structures est fondamentale. Par la suite tout changement des
modalités de ventilation devra être transmis au prestataire en
charge du malade.

Évolution de l’atteinte respiratoire 

et ventilation au domicile

L’utilisation de la VAD a permis d’améliorer le pronostic
des maladies neuromusculaires, en particulier de certaines
myopathies dont la myopathie de Duchenne [36]. Au fur et à
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mesure de l’évolution de cette pathologie, le temps total de
ventilation quotidienne augmente, le patient devenant de plus
en plus dépendant du ventilateur. Il faut alors tenir compte du
type de ventilateur et du mode de ventilation utilisés par le
patient et discuter des modes de ventilation garantissant une

ventilation minute suffisante, comme la VAC si le patient était
en ventilation barométrique, et d’utiliser des ventilateurs avec
des alarmes et une autonomie suffisante.

C’est la tolérance des interfaces non invasives, en parti-
culier des masques nasaux, qui va limiter la durée de ventila-

Fig. 1.

Exemple d’ordonnance de kinésithérapie respiratoire avec méthode d’assistance à la toux.
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tion chez les patients très dépendants, et d’autres interfaces
tels que les embouts buccaux pourront être associés en alter-
nance afin d’augmenter la durée de ventilation [56, 57].
Cependant la moindre désadaptation de l’interface, ou panne
du matériel fait courir un risque vital au patient et doit faire
discuter une trachéotomie. Dans ces conditions, celle-ci sera
envisagée comme un continuum de la ventilation non inva-
sive imposée par la progression de la maladie neuromuscu-
laire. La trachéotomie est donc envisagée devant l’inefficacité
des méthodes non invasives qui est en pratique définie par la
persistance d’une hypercapnie [que ce soit sous ventilation ou
en respiration libre], malgré une observance de la VNI cor-
recte. L’apparition de troubles de déglutition [58] et/ou une
CV inférieure à 15 % de la théorique associée à une hypercap-
nie sont également des critères d’indication [59]. Plus rare-
ment, elle est réalisée chez un patient qui, au décours d’une
décompensation respiratoire aiguë, ne peut être extubé.

Malgré des avantages multiples : facilité de ventilation,
diminution du travail respiratoire en respiration libre, facilité
des aspirations…, la trachéotomie marque un tournant évolu-
tif de la pathologie neuromusculaire aux répercussions psy-
chologiques, sociales et financières souvent importantes pour
le patient et son entourage. Par conséquent, il est essentiel de
l’envisager autant que possible « à froid » afin de permettre
une information adéquate des patients et de leur famille et
d’en discuter l’indication. Il faut tenir compte du choix du
patient et de son entourage mais également de l’état général
du patient et d’éventuelles dysfonctions d’organe associées
(cardiaque notamment) qui peuvent aggraver le pronostic.
C’est toutefois un tort de penser que la qualité de vie des
patients neuromusculaires trachéotomisés est mauvaise [60],
l’erreur venant le plus souvent des soignants qui la sous-esti-
ment [61, 62]. De plus il a été montré que la qualité de vie
des patients neuromusculaires était supérieure par rapport à
d’autres pathologies respiratoires [63]. Il a été néanmoins rap-
porté que la morbidité était supérieure chez les malades tra-
chéotomisés à celles des patients ventilés par masque, du fait
de la nécessité d’une hospitalisation et donc d’un risque accru
de complication [56]. Dans notre expérience, les risques liés à
l’intervention, chez des patients dont l’intubation est fré-
quemment ardue, peuvent être réduits en réalisant la trachéo-
tomie sous anesthésie locale en ventilant les malades par voie
non invasive avec leur propre masque.

En dehors d’une atteinte bulbaire et de troubles de
déglutition majeurs, une ventilation à fuites permettant la
phonation peut rapidement être obtenue en dégonflant le bal-
lonnet dans un premier temps (sans oublier d’adapter les
réglages du ventilateur) puis en utilisant des canules sans bal-
lonnet [64]. Lorsque la ventilation est discontinue (en cas
d’autonomie respiratoire suffisante), en période de respiration
libre, la parole est possible en utilisant des valves unidirection-
nelles dites de phonation ou en bouchant l’orifice de la canule
à la condition expresse que la canule ait été fenêtrée [13]. Pen-
dant la ventilation, la qualité de la parole peut être améliorée
par l’ajout d’une pression expiratoire positive (peep) ou l’utili-

sation d’un mode barométrique associant une aide inspira-
toire et une peep [65].

Un suivi ORL régulier est utile à la recherche et au trai-
tement de lésions trachéales. Il ne faudra pas omettre l’adapta-
tion de l’environnement du patient en particulier de son
fauteuil électrique pour y placer le ventilateur et préserver
ainsi au maximum l’autonomie du patient. Par ailleurs, rap-
pelons la nécessité d’adjoindre un second ventilateur et du
matériel d’aspiration bronchique chez les patients dépendants
du ventilateur, en pratique ventilés plus de 15 heures par jour.

Conclusion

La décision d’une ventilation mécanique chez un patient
neuromusculaire est une étape cruciale car elle contribue
indubitablement à sa survie. La surveillance régulière de la
fonction respiratoire permet d’en reconnaître les indications.
La mise en place de la ventilation et sa surveillance doivent
être réalisées par des équipes pluridisciplinaires et entraînées.
Le patient et son entourage doivent être informés des risques
respiratoires et évolutifs de la maladie et, le plus tôt possible,
de la nécessité, à terme, d’une ventilation mécanique ainsi que
des modalités de celle-ci.
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