Prise en charge respiratoire des enfants porteurs d’une maladie neuromusculaire.

Généralités
La fonction respiratoire associe deux fonctions : 

- La ventilation avec une inspiration active et une expiration passive (retour élastique des forces). 

- L’hémostase qui permet les échanges gazeux.

Jusqu’à l’âge de 6 ans, l’augmentation en  nombre et en surface des alvéoles permet la croissance pulmonaire et se termine à la puberté (pour atteindre 200m2 à l’âge adulte).

L’atteinte respiratoire dans le cadre de patients atteints de maladies neuromusculaires

Dans le cadre des maladies neuromusculaires, le déficit musculaire est à l’origine d’un point de vue respiratoire de la création d’un syndrome restrictif. Ainsi, si le parenchyme pulmonaire reste « sain », la pompe respiratoire quand à elle est altérée.

Deux facteurs permettent d’expliquer cette diminution des volumes mobilisables par le patient : 
- La faiblesse des muscles respiratoires.

Cette faiblesse évolue différemment selon la pathologie considérée.

Par exemple, l’atteinte diaphragmatique, rare dans le cas de l’amyotrophie spinale est au contraire précoce dans la maladie de Pompe. Il est donc nécessaire d’obtenir un diagnostic précoce afin d’adapter la prise en charge.

- La diminution de la compliance thoracique.

L’apparition de déformation orthopédique rachidienne (scolioses notamment) associée à la diminution de l’ampliation thoracique aboutit le plus souvent à un enraidissement important de cette dernière.
Ainsi, au fur et à mesure de la vie, les patients atteints de maladies neuromusculaires développent un syndrome restrictif majeur responsable d’une hypoventilation alvéolaire.

De plus, la diminution des volumes mobilisables associée à une faiblesse des muscles expirateurs est à l'origine d'une diminution des débits expiratoires maximaux. Une atteinte respiratoire mixte (syndrome obstructif et restrictif) se constitue alors avec un risque d'insuffisance respiratoire et de décompensation.

Prise en charge de l'atteinte respiratoire

On peut distinguer deux types d'attitude lors de la prise en charge de patient atteints de maladies neuromusculaires:

- Une prise en charge préventive.

L'un des objectifs de la rééducation est de  maintenir l’état orthopédique et fonctionnel de la pompe respiratoire.

Cet entretien est réalisé, entre autre, par des mobilisations actives et passives de la cage thoracique, en inspiration et expiration. Elles peuvent également être pratiquées à l'aide d'hyperinsuflations en pression positive grâce aux relaxateurs de pression (Bird®, Alpha200®). Ces appareils réalisent une insufflation en fonction d’une pression et d’un débit prédéfinis. Le rythme de ces insufflations est déterminé par l’utilisateur puisque c’est lui qui déclenche, par une inspiration volontaire l’insufflation. L’expiration est passive. 

Il est préconisé 30 mn à 1 heure d’utilisation quotidienne. Plusieurs séances sont mieux supportées qu’une seule longue.

- Une prise en charge palliative.

Lorsque la ventilation naturelle ne permet plus d’assurer une hématose satisfaisante, il est alors envisagé une assistance ventilatoire. Deux types de ventilations sont possibles pour permettre de suppléer au déficit musculaire : la ventilation non invasive (V.N.I), ou la ventilation invasive (trachéotomie).

La ventilation non invasive est en général effectuée, dans un premier temps, la nuit. Elle vise notamment à palier à l'hypoventilation alvéolaire se manifestant lors du sommeil. Avec l'aggravation de l'insuffisance respiratoire, elle pourra être étendue à une utilisation diurne. Pratiquement, un grand soin doit être apporté au choix de l'interface utilisé (masque nasal ou bucco nasal, pipette buccale ...) afin de répondre à des critères de conforts et de performances respiratoires.

Avec la majoration de l'hypoventilation alvéolaire et la nécessité d'une ventilation continue, le recours à une ventilation invasive par trachéotomie peut être envisagé. Celle-ci permet en outre une meilleure gestion de l'encombrement et des fausses routes. 

Il est à noter qu'il n’existe pas de consensus sur le choix d’une ventilation non invasive ou par trachéotomie. Certains auteurs remarquent une amélioration de l’état général après celle-ci, d’autres mettent en doute l’efficacité de la trachéotomie comparée à une ventilation non invasive bien conduite.

Le désencombrement respiratoire dans le cadre des maladies neuromusculaires.

Outre l'hypoventilation alvéolaire, la prise en charge respiratoire se doit de lutter contre l'encombrement bronchique auquel sont fréquemment confrontés les patients atteints de maladies neuromusculaires.

La faiblesse des muscles respiratoires associée aux troubles orthopédiques rachidiens ne permettent pas un drainage bronchique satisfaisant. Une aide au désencombrement est donc nécessaire, que ce soit à titre préventif afin d'éviter toutes surinfections bronchiques, ou bien lors de périodes aigues d’encombrement.

Le kinésithérapeute est au centre de cette pratique, mais l'ensemble de l'entourage du patient est concerné par l'usage de ces techniques : la famille, les amis, les aidants (infirmiers, aides soignants).

Schématiquement, il est possible de différencier les techniques d'aide au désencombrement périphérique de l'aide au désencombrement proximal (bien qu'en pratique cette frontière soit moins nette).

Aide au désencombrement périphérique

Le déficit musculaire, la perturbation de la statique rachidienne, la diminution de la compliance thoracique ne permettent pas une ventilation homogène dans l'ensemble des territoires pulmonaires. Ainsi, malgré un tapis mucociliaire satisfaisant, les sécrétions ne peuvent être correctement drainées dans certaines zones, pouvant être responsables de la création d'atélectasies.

Différentes techniques permettent de favoriser le drainage périphérique:


- Les augmentations du flux expiratoire associées à des pressions manuelles thoraco-abdominales (avec ou sans aide ventilatoire associée).


- Les postures alternées.


- L'utilisation du Percussionnaire ®. 

Aide au désencombrement proximal

L'un des problèmes majeurs concernant la gestion de l'encombrement est l'inefficacité de la toux. Les sécrétions qui remontent le long de l'arbre bronchique jusqu'aux voies aériennes supérieures ne peuvent être expectorées correctement.

L'aide au désencombrement proximal a pour objectif l'obtention par le patient d’un débit expiratoire suffisant lors de la toux pour permettre l'expectoration (> 240l/mn).

Deux moyens peuvent être mis en œuvre pour améliorer le débit expiratoire de toux des patients concernés:


- L'utilisation de compressions manuelles thoraciques et/ou abdominales. Cette technique vise à suppléer le déficit des muscles expiratoires.


- L'augmentation du volume prétussif grâce à l'obtention d'une Capacité Inspiratoires augmentée (C.I.A).

L'association d'une C.I.A et de compressions manuelles thoraco-abdominales est une technique de choix pour permettre l'obtention d'une toux efficace et assurer ainsi le désencombrement des voies aériennes supérieures (Trebbia G. Resp Physiol. Neurol 2005;146 :291-300).

Comment obtenir une Capacité Inspiratoire Augmentée?

Deux méthodes peuvent être utilisées pour permettre au patient l'obtention d'une C.I.A:


- Le stockage d'air. Cette méthode consiste en l'empilement successif de plusieurs bolus d'air par le patient seul (technique du « frogg »), ou bien à l'aide d'un respirateur volumétrique ou d'un ballon type Ambu ® (technique de l' air stacking ).


- L'hyperinsuflation. Cette fois le patient emmagasine en une seule fois le volume nécessaire pour obtenir une C.I.A suffisante pour tousser efficacement. Cette technique est utilisée par exemple avec un relaxateur de pression (type Bird ® ou alpha 200 ®).

Enfin, il est à noter l'émergence d'une nouvelle aide instrumentale permettant d'insuffler mais également d'exsuffler l'air contenu dans les poumons du patient: le Cough Assist ®.

L’aide au désencombrement dans le cadre de patients atteints de maladies neuromusculaires est indispensable afin d'éviter des épisodes de surinfections bronchiques. L'enseignement de ces techniques passe par une éducation la plus précoce possible. Il paraît nécessaire de sensibiliser et d'éduquer les patients d'une part, ainsi que l'entourage sur l'usage de ces techniques.

La prise en charge respiratoire des patients atteints de maladies neuromusculaires constitue un volet primordial de la prise en charge de ces malades. Une meilleure prévention de ces atteintes, ainsi qu’une maitrise de ces techniques a permis de prolonger considérablement l’espérance de vie et d’améliorer leur confort.
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