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Pour illustrer je vais suivre 2 exemples de malades

- Une SLA

- Une paralysie diaphragmatique unilatérale sur
cervicarthrose

Et 2 professionnels
—

Le pneumologue Va's

, i)
L'expert 228



Visions du pneumologue dans les MNM

1.

DOk WN

t%
T (en pensant d’abord a la VNI)

Je connais toutes les causes neuromusculaires qui peuvent donner
une atteinte diaphragmatique

Je comprends pourquoi un MNM peut avoir une atteinte respiratoire
Je découvre et explore la dysfonction diaphragmatique

Je recherche la nécessité de VNI (voir SPIF 2024...)

J'installe la VNI avant tout si besoin

Je réfléchis au diagnostic NM apres
1. Premiers examens selon contexte
2. Contact avec un centre spécialisé

Je connais quelques spécificités respiratoires du malade
neuromusculaire



Vision 1 : connaitre toutes les causes D

Accidents vasculaires cérébraux
Maladie de Parkinson
Sclérose en plaques (SEP)

Traumatismes médullaires (C2-C4 pour

linspiration, T&-T12 pour I'expiration)
Syringomyélie
SEP

Systéme nerveux central

Atteinte du motoneurone :
- sclérose latérale amyotrophique
- poliomyélite

Lésion du nerf phrénique :

- lésion traumatique ;

- l&sion chirurgicale {coeur/médiastin)
- neuromyopathies de réanimation

- polyradiculonévrite de Guillain-Barré

Jonction neuromusculaire :
- myasthénie

Systeme nerveux périphérique

Atteintes musculaires :

- myopathies, myosites, myotonie de
Steinert

- harnias diaphragmatiques

Muscles
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Vision 1 : connaitre toutes les causes
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Vision 2 : connaitre la physiopathologie

Al'éveil et pendant le sommeill
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Vision 2 : connaitre la physiopathologie

Al'éveil et pendant le sommeil :
Réactions automatiques a
certains stimuli, par exemple

CO2
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Vision 2 : connaitre la physiopathologie

Dysfonction diaphragmatique a
I'éveil

Contrdle automatique +
Messages du cortex +++++




Dysfonction diaphragmatique au sommeil
c’est moins

Contrble automatique +

Messages-du-cortex



Dysfonction diaphragmatique au sommeil
c’est moins

Contrble automatique +

Messages-du-cortex



Volume (ml/kg)

Vision 3 : eFrR du diaphragme, on progresse aussi

@? ™
A& b

Voir topo Pr Morelot + UNIVERSITE
Independent variable Regression coefficient p value
Sitting FRC (% predicted) 0.0041 4.6x107
Sitting IC (% predicted) —0.00078 1.0x1072
SNIP (%o predicted) —0.0031 3.1x107°
All vs constant model 4.3x107
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La meilleure variable corrélée a I'atteinte
histologique du diaphragme sont
la capacité inspiratoire, le SNIP et la CRF

@ EUROPEAN RESPIRATORY journal

SCIENTIFIC JOURNAL OF

Raquel Guimaraes-Costa, 2019
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Vision 3: EFR du diaphragme, on progresse aussi , @:"]
HAS

Voir topo Pr Morelot +

Joker...pas d'avis...
Encore mitige...

Wallbridge, scientifc reports, 2018



Vision 4 : Je recherche la nécessité de VNI (SPIF 2024)

T

En France, simple : HYPOVENTILATION

une ventilation mécanique

Indications de la ventilation mecanique

» La ventilation mécanique est indiguée chez les patients atteints d'insuffisance respiratoire chronigue avec hypoventilation
alveolaire (caractérisée par une hypercapnie). Il est impossible de citer la totalité des pathologies responsables d'une
hypoventilation alvéolaira.



Vision 5 : Jinstalle la VNI si besoin...avant tout
2 points )
1) Réglages asses simples 2) Possible au domicile

(i) o
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cible 10512 14520 16520 16420 At-home noninvasive ventilation initiation with telemonitoring
PEP 4a6en + . : . . .
P e in amyotrophic lateral sclerosis patients: a retrospective study
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associd Thomas Reginault , Benoit Bouteleux , Philippe Wibart"?, Stéphane Mathis®, Gwendal Le Masson®,
Odile Pillet” and Léo Grassion
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2) Possible au domicile

(i) o

At-home noninvasive ventilation initiation with telemonitoring
in amyotrophic lateral sclerosis patients: a retrospective study

Thomas Reginault , Benoit Bouteleux , Philippe Wibart"?, Stéphane Mathis®, Gwendal Le Masson®,
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Vision 6 :Je réfléchis au diagnostic

~
s Vg's Premiers exameng selon contexte

Cerviarthrose cervicale : IRM cervicale g

Tumeur médiastin : TDM thoracique

Traumatisme a haute intensité : TDM complet

AVC : Imagerie cérébrale, PSG

Tumeur cérébrale : Imagerie cérébrale, PSG

Syndrome de Parsonage Turner : EMG des bras et Radio de thorax
Traumatisme vertébral : IRM cervicale

Suspicion de MNM : EMG périphériques@ﬂ

2,)
A&& Contact avec un centre spécialisé



Vision 6 :Je réfléchis au diagnostic

e,)
Bilan d’'une Dysfonction diaphragmatique @‘J

IRM Rupture Hernie
(perte de substance Passage d’organes
musculaire ou déchirure du digestifs dans le thorax par
muscle) un des hiatus

diaphragmatique

Eventration &83

Déformation du muscle par élongation des
fibres, sans rupture de continuité

) . . Atteinte . .
Cause Traumatique Congenitale neuropathique Attelnt?h. Attetlntle
autres phrénique myopathique centrale
Exploration . . , .
électrophysiologique Non utile onfirmation de l'attejnte et du niveau
Phrénique/ Atteinte Atteinte Atteinte .
, . Atteinte centrale
diaphragme axonale demyélinisante myopathique F
SLA CMT . AVC
f o Myopathies
EXGm p |eS ,'Z‘:)r:l;otrophie g;ll'lrlgm Myosites -SrlIJEFSEUr du tronc
. : . Myotonies .
spinale. PRN réa Bl
de maladies Traumatique ~ Hépatites ... Trauma... médulaire...



Vision 6 :Je réfléchis au diagnostic
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A Atteinte Atteinte
neuropathique .
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phrénique

Q{)nfi rmation de l'atte

nte et du niveau

IRM Rupture Hernie
(perte de substance Passage d’organes
musculaire ou déchirure du digestifs dans le thorax par
muscle) un des hiatus
diaphragmatique
.4 W)
578 Ay
Cause Traumatique  Congénitale
autres
Exploration :
électrophysiologique Non utile
(I;’.hré: ique/ Atteinte
'aphragme axonale
9 SLA
) Polio
Exemples ss Amyotrophie
de maladies spinale.
raumatique

Atteinte Atteinte Atteintte centrale
demyélinisante myopathique f
CMT ) . AVC
Guillain @ Myop?thles Tumeur du tronc
Barré A= yosiies SEP
PRN ré Myotonies 3
Y rea Trauma... Blgsse .
Hépatites ... médullaire...



Vision 7 :Je connais guelgues spécificités du malade neuromusculaire
7.1 Uhistoire d'une MNM évolutive

==
_"________.—
. Du diagnostic a ! ! L s ;
Des lers signes s o De l'insuffisance au déceés ou Vie avec
. . I'insuffisance . . h
au diagnostic . trachéotomie trac
respiratoire




Vision 7/ :Je connais qguelgues specificités du malade neuromusculaire
Vision 7.1 Uhistoire d'une MNM évolutive

| ;
0.0 1
;———"/
. Du diagnostic a ). . L Vi
Des lers signes s , De l'insuffisance au déceés ou le avec
. . I'insuffisance . . h
au diagnostic . trachéotomie trac
respiratoire
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Vision 7 :Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire

Vision 7.2 : Une histoire respiratoire écrite aussi a I’'avance

Diagnostic de
I'insuffisance
respiratoire

Atteinte de la
toux

Mise sous VNI

Troubles bulbaires
séveres et inefficacité

de VNIl et du
Dépendance désencombrement
24h/24
’ |
Ssj 1l
" &)
v

toux

. Vie avec
Gastrostomie
.‘. trach
tetra

“toux




Vision 7/ :Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire
Vision 7.3 : La dépendance au ventilateur : changement de machine a >8h et >16H

Niveau 1 Niveau 2 Certificat

Ventilateurs ertinca
EDF

Oh 8h >8h 16h



Vision 7/ :Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire

Vision 7.4 : Laide a la toux , Eﬁ?
% 508




Vision 7/ :Je connais quelgues spécificités du malade neuromusculaire @_«3
Vision 7.5 : Le handicap...un métier...(ergothérapeutes par exemple) &aa




Vision 7/ :Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire @g
Vision 7.6 La VNI ...faut pas se planter &88

1) Plus de 50% des malades sont mal ventilés la nuit
2) Les malades présentant des désaturations nocturnes avaient

Une SU rV|e mOInd re 100% ﬁ""......;_“ group 1: Patients bien ventilés a 1 mois
) ceeee
% ‘..:.. lllllll
o
5% y
§ ‘:, group 2 : Patients mal ventilés
Patients well §_ R rrrron p =0.002
ventilated 45% 50% - T e e
25% -
0% \ I rmonths :
0 2 4 6 8 10 12

Gonzalez et al. ALS Journal
2013



Vision 7/ :Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire
Vision 7.6 : La VNI ...faut pas se planter
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Les VAS ...c'est souvent notre pire ennemi ...

Videolaryngoscopy With Noninvasive Ventilation in Subjects With
Upper-Airway Obstruction
Javier Sayas Catalan MD, Ignacio Jiménez Huerta MD, Pedro Benavides Manas MD,

Manel Lujin MD, Daniel Lépez-Padilla MD, Eva Arias Arias MD, Ana Herndndez Voth MD,
and Claudio Rabec MD

N, Subsequent TVF adduction when exhaling &
ﬂ-ll-t'll'll r:mlﬂ.ﬂw ORIGINAL ARTICLE ' '
v ! Laryngeal response patterns influence the efficacy
-~ ——a OPENACCESS  of mechanical assisted cough in amyotrophic lateral
o | S sclerosis
] Tiina Andersen, "> Astrid Sandnes,® Anne Kristine Brekka,” Magnus Hilland,”
L] Hege Clemm,*® Ove Fondenes,' Ole-Bjorn Tysnes,”® John-Helge Heimdal,>®
. :: Thomas Halvorsen,™® Maria Vollsaeter,*® Ola Drange Reksund™®
¥ im0 el SemMID om0
REVIEW

Upper Airway Video Endoscopy: Assessment of the
response to positive pressure ventilation and
mechanical in-exsufflation

B. Conde®*, N. Martins™°, M, Brandao®, A.C. Pimenta®, J.C. Winck"




GROUPE SOMNO VNI

Thorax 2010 et revue des maladies respiratoires 2013 >>> www.somnovni.org
+ 2019 pour asynchronismes

Ventilator modes and settings during non-invasive
ventilation: effects on respiratory events and
implications for their identification

THORAX

Nocturnal monitoring of home non-invasive
ventilation: the contribution of simple tools such as
pulse oximetry, capnography, built-in ventilator
software and autonomic markers of

[ I e coios I
Non-invasive ventilation during sleep: time to define

new tools in the systematic evaluation of

the technique

ot meriising sliow b zphistcated

3 s, exgiores et or A sed howits

aice in 8 semes, which exploves thee imues
pmater detail

WHAT NEEDS TO B€ FIXED BY MV?
To indermand how smmmed vensiason help
patents, a0 undersanding of the pathophysiokogy
o wenristory Faus and the way m which vent.

Sod,
Lyon giumal blood oas variations. However.

Review series

hermetic nature of the system and the fact that the
ventlator-ung assembly cannot be considered as

a single-compartment model because of the presence of
variabl resistance represerted by the upper aiway.
When NIV s infiated, the ventiator setings are
determined empiricaly based on a cinical evaluation and
NIV is

airway pressure (CPAF) has been codified in the
treatment of patients with obstructive sleep
apnoea syndrome,” this is not the case with NIV *
Noctumal monitoring of NIV is far more difficult
and unforeseen problems arise for many reasons:
(1) sleep can induce profound ventilatory changes,
in particular in patients with respiratory insuffi-

Pyssoge e Lavarators 7,
DTN 07, et

1GR 4 dom. Moy, Froece

Mark W Bliott
Claudio Rabec," Daniel Rodenstein,” Patrick Leger,® Sylvie Rouault,* sleen fragmentation
Campmaas ABSTRAC e ventilator itsel or extermal 51 alone . . z
o R Baart® N e et (VI hit b sl S Do o oy d 1Y Christophe Perrin,® Jésus Gonzalez-Bermejo,® on behalf of the SomnoNIV group p Trag
4 ) 2 2 ’
ST et ey i 8 iy TR ey Jean-Paul Janssens, JeanChristian Borel.%* Jean-Louss Pépn,2 on behaf of the
Xk 4 i e, e e e s e 1Y o Sanice do Praumogo st ABSTRACT is generally applied at night, nocturnal monitoring SomnoNIV Group
" o e more g Réarimaton Respiaions, Compared with invashe ventition, non-invasive ems the best way to assess its effects. Although
Amcavad & May 2000 ol ticated monitosing is required; i 2 problem anme N
Moo M T e e g e b Sl & o e o Thi & the G Centre Hosprar ot venilation (NN) has two unique characteristics: the non-  nocturnal monitoring of continuous  positive s of Pamonay Doses, ABSTRACT

Complex respratory evants, which may have
a detrimental effect on both ity of sieep and conol
of noctumal hypovertistion, occur during sep in
patients treated with nan-mvasive venciation (NIV)
Among these events are patient-ventiatr asynchiony
iocreases in uppor away resistance (with or wihout
increased respiratry drive) and eais. Detction df these
vens is mponant in order to sekct the most

Framework for patient-ventilator asynchrony during
long-term non-invasive ventilation

Jesus Gonzalez-| Berme]ﬂ "2 Jean | PaulJanssens C\audm Rabec,* [nrlstnphe Perrin,*
Frédéric Lofaso,” Bruno Langevin,” Annalisa Carlucci® Manel Lujan,” On behalf of the

Proposal for a systematic analysis of polygraphy or
polysomnography for identifying and scoring
abnormal events occurring during

non-invasive ventilation

J Gonzalez-Bermejo," C Perrin? J P Janssens,® J L Pepin* G Mroue,® P Léger,®

B Langevin,” S Rouault,® C Rabec,® D Rodenstein,

ABSTRACT
Nor-invasive vensiation NV is recognised s an

ive treatment. for chronic hypercapnic respiatory
faiue. Monftoring NIV during skeep may be preferable
dayime assessment. This paper reports the findings of
an intemational consensus group which systematically
analysed nocturnd polygraphic or polysomnographic
tracings recorded with either volume-cycled or pressure-

ot vordlat e A coctanatie Aacriltin of et el

"% on behalf of the SomnoNIV Group

polysomnography (PSC) o ventilatory polygraphy
(PC) during NIV in some patients. However,
appropriate analysis of PG or PG recordings must

e into account the type of ventilator used
(volume- or pressurecycled), ventilator settings
(ventilatory medle, riggers) and choice of interface
(nasal or full face mask)'? (see paper by Rabec et al*®
in this series). Recent observations have shown
that ctandard defimitione for noct mal recmirabore

» Nftorsl materl s

bzt e aniy. Ta
View peaz vt the pural
coinefity:

10,1 B6theramk 2015
00

For rumbered affiatons see-
enck arice.

SomnoNIV group

ABSTRACT
Episodes of patient-venilator asnchany (PYA}
oceur during acuta and cheonic nan-imasive
posiive pressure ventitation (NIV). In long-term
NIV, description and quanification of PYA i not
standandised, thus limiting assessment of its linical
impact. The peesant rapor provides a iramewort for
2 systematic amalysis of polygraphic recordings of
patients under NIV for the detection and cles
of PV validated by bench testing. The algorithm
described uses two different fime windows: rate

dizcussed by 2 multinational expect group in work
sessions focusing on PVA. Definitions, description,
pashophysiclogical mechanisms and cassification of
FVA pessented hece are (1) the result of 2 consensas
berweenall participants and {2) wece reproduced on
3 bench test foc reliability of description (see online
spplementacy file 1 for detsils). The ceparting of
FVA a5 described cequices that leaks and residual
apper aivway obstction have been deakt with and
corrected {online supplementary files 1; 2).*

O 125 HOTHEbROUNGEL 1'0 | S POUSIaND j1)ouL


http://www.somnovni.org/

Vision 7 :Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire @:].
Vision 7.7 : La prolongation de la vie quoi qu’il en coute... &88

Désormais, la vie de
Norbert s'écoule de
facon tres réguliére.
Et il continue a
profiter de chaque
jour, de go(ter tous
les instants, comme
il le précise dans un
courriel récent. "Je
suis bien, je suis en
paix. Et je souhaite a
chacun que la paix
soit aussi avec vous"

31


http://www.lemonde.fr/vous/

Et gréce a la trachétomie = plusieurs années de survie 538

w CrossMark

INVITED REVIEW SERIES:
NON-INVASIVE VENTILATION

e NOWINVASVE VENTILATION, Respirology 2019

NIV in amyotrophic lateral sclerosis:
The ‘when’ and ‘how’ of the matter

Capucine MORELOT-PANZINI, 2 Gatlle BRUNETEAU®* AND Jesus GONZALEZ-BERMEJO'2

Onset of 151 I 2524 T4t m O I S

disease *

NIV but
persistent OA

NIV but persistent leaks

NIV with no leaks and no OA I\

NIV with no leaks and no OA + INJEXsufflator +7

Tracheastomy + invasive mechanical ventilation ’x
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Vision 7/ :Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire &‘\’J
7.7 La prolongation de la vie quoi qu’il en coute... &88

Femme d’'un malade trachéotomisé

« Encore une petite question et je ne vous embéte plus :

Combien de temps vivent les malades trachéotomisés? parce que j'ai lu sur le site
de I'ARS que des malades pouvaient étre définitivement stabilisés et je vous avoue
(avec honte mais quand méme) que je ne me vois pas tenir indéfiniment. »

33



Vision 7 :Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire @:?
Vision 7.7 La prolongation de la vie quoi qu’il en co(te... &88

LA VNI PERMET DE RECULER LATRACHETOMIE et REFLECHIR !

Médecine palliative — Soins de support — Accompagnement — Ethiqll.le (2010} 9, 309317

_—
paulative
Disponible en ligne sur Elsevier Masson France i
';dl . 3
*’ EM|consulte :
www._sciencedirect.com www.em-consulte.com ‘ L_
P ==

ETUDE ORIGINALE
Soins palliatifs et ventilation mécanique dans la
sclérose latérale amyotrophique (SLA)

Ventilatory support and palliative care in amyotrophic lateral sclerosis (ALS)

Jésus Gonzalez-Bermejo®*P:!, Amélie Hurbault®2,
Christophe Coupé®-3, Vincent Meininger ®*
Thomas Similowski?®3

r

# Unité d'appareillage respiratoire de domicile, service de pneumologie et réanimation,
groupe hospitalier Pitié-Salpétriére, 47-83, boulevard de ['Hépital,

75651 FParis cedex 13, France

b Service de neurologie, centre de référence pour la sclérose latérale amyotrophigue
lle-de-France, groupe hospitalier Pitié-Salpétriére, 47-83, boulevard de I'Hépital,
75651 FParis cedex 13, France

Recu le 19 mars 2010 ; accepte le 19 mars 2010
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Vision 7 :Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire
Vision 7.8 : l'indication de |a stimulation eiaph+ragmatigue phrénique

Avant toute chose

Ce n'est pas de la
stimulation
diaphragmatique
mais de la
stimulation
phrénique




Vision 7 :lJe connais quelques spécificités du malade neuromusculaire
Vision 7.8 : l'indication de la stimulation éiaph+ragmatigue phrénique

.
N

12

Exploration électrophysiologie du
diaphragme nécessaire
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Owerall survival %)
b

2 études qui montrent une surmortalité

T bl g pacig
75 i "1.__
: H-_ " + NIV
1
5 L -
NIV+stimulation
1I1 I ilﬂ I ll-‘| I 3I-3
NN LA
2N 1IN
DiPALS

Lancet Neurology, July 2015
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Sham: 7 morts

L Stim : [18 mor

RESPISTIMALS
Gonzalez Bermejo J, Lancet Neurol. 2016



Et plus de complications que prevues @:?

Pas 9,3% mais
>> 50% des patients

+ infection at percutaneous exit
site

-,

Gonzalez Bermejo J, RespistimALS, Lancet Neurol. 2016



Visions du pneumologue dans les MNM en 2025

@

Je connais toutes les causes neuromusculaires qui peuvent donner
une atteinte diaphragmatique grace a I'anatomie

Je comprends pourquoi un MNM peut avoir une atteinte respiratoire
Je découvre et explore la dysfonction diaphragmatique avec des
examens que tout pneumologue peut faire

Je recherche la nécessité de VNI (voir SPIF 2024...) : je traque
I’hypoventilation

J'installe la VNI avant tout si besoin et notamment avec l'installation
au domicile

Je réfléchis au diagnostic NM apres
1. Premiers examens selon contexte que tout pneumologue peut faire
2. Contact avec un centre spécialisé



Visions du pneumologue dans les MNM en 2025

7. Je connais quelques spécificités respiratoires du malade
neuromusculaire

7.1 : L’histoire d'une MNM évolutive assez standardisée

7.2 L’ histoire respiratoire écrite aussi a 'avance

7.3 La dépendance au ventilateur : changement de machine a >8h et >16H
7.4 L’aide a la toux

7.5 Le handicap...un métier...(ergothérapeutes par exemple)

7.6 La VNI ...faut pas se planter

7.7 La prolongation de la vie quoi qu’il en coute...

7.8 l'indication de la stimulation phrénique



Se maintenir au courant :

1. Etre membre du GAVO2 : www.gav02.fr de la société de
“ pneumologie de langue francaise (ou du groupe Infirmier)
2.Liste de diffusion du GAVO2

GAVD:
Groupe assistance

roupe A
ventilatoire et oxygéne

Poursuivre sa formation

w) SANTE 1. DPC de la SPLF (www.splf.org)
SORBONNE 2. DIUAppareillages respiratoires de domicile-Sorbonne et Toulouse
UNIVERSITE 3. ET NOUVEAU 2023 : WEB DUARD : tout distanciel


http://www.gav02.fr/
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