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Prise en charge thérapeutique d’une atteinte 
neuromusculaire : La vision du pneumologue



conflits d’intérêts

- Liens d’intérêt :

Aucune activité rémunérée à titre personnel depuis 2022

Une aide à la recherche de BREAS de 400 000 euros pour l’essai R2M depuis 

2019

 
- Liens d’intérêt en relation avec la présentation :

Aucun

    

Journée de la SPIF – 22 mars 2025 – Espace du Centenaire, Paris



Pour illustrer je vais suivre 2 exemples de malades

- Une SLA

- Une paralysie diaphragmatique unilatérale sur 

cervicarthrose 

Et 2 professionnels

Le pneumologue 

L’expert 



Visions du pneumologue dans les MNM

       (en pensant d’abord à la VNI)

1. Je connais toutes les causes neuromusculaires qui peuvent donner 

une atteinte diaphragmatique

2. Je comprends pourquoi un MNM peut avoir une atteinte respiratoire

3. Je découvre et explore la dysfonction diaphragmatique

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

5. J’installe la VNI avant tout si besoin

6. Je réfléchis au diagnostic NM après
1. Premiers examens selon contexte

2. Contact avec un centre spécialisé

7. Je connais quelques spécificités respiratoires du malade 

neuromusculaire



Commande automatique 

dans le tronc cérébral

Racine C3/C4/C5

Nerfs 
phréniques

diaphragme

Cortex

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

Tronc cérébral

C4

nerf 
phrénique

A l’éveil et pendant le sommeil

AUTOMATIQUE



A l’éveil et pendant le sommeil :

Réactions automatiques à 

certains stimuli, par exemple 

CO2

Vision 2 : connaitre la physiopathologie



Le cerveau commande : 

hyperventilation volontaire

Vision 2 : connaître la physiopathologie



Dysfonction diaphragmatique à 

l’éveil

Contrôle automatique +

Messages du cortex +++++

Vision 2 : connaître la physiopathologie



Dysfonction diaphragmatique au sommeil
c’est moins

Contrôle automatique +
Messages du cortex
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Vision 3 : EFR du diaphragme, on progresse aussi

Raquel Guimarães-Costa, 2019

La meilleure variable corrélée à l’atteinte 

histologique du diaphragme sont  

la capacité inspiratoire, le SNIP et la CRF

Voir  topo Pr Morelot +



Wallbridge, scientifc reports, 2018

Joker…pas d’avis…

Encore mitigé…

Vision 3: EFR du diaphragme, on progresse aussi

Voir  topo Pr Morelot +



Examens diagnostiquant 

l’hypoventilation
GDS, PTCO2

Examens faisant 

suspecter une 

hypoventilation
(Spirométrie, oxymétrie, PG)

En France, simple : HYPOVENTILATION

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



Vision 5 : J’installe la VNI si besoin…avant tout

2 points 

1) Réglages asses simples             2) Possible au domicile

Conseils du GAVO2-SPLF

Article 51 : Ventiladom
En cours de lancement-portage SPLF  
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Conseils du GAVO2-SPLF

Article 51 : Ventiladom
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Vision 6 : Je réfléchis au diagnostic

Premiers examens selon contexte
Cerviarthrose cervicale : IRM cervicale

Tumeur médiastin : TDM thoracique

Traumatisme à 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 périphérique

Contact avec un centre spécialisé



Bilan d’une Dysfonction diaphragmatique

IRM

Cause

Rupture
(perte de substance 

musculaire ou déchirure du 
muscle)

Hernie
Passage d’organes 

digestifs dans le thorax par 
un des hiatus 

diaphragmatique

Eventration
Déformation du muscle par élongation des 

fibres, sans rupture de continuité

Traumatique Congénitale

autres

Partielle Complète

Atteinte 

neuropathique 

phrénique

Exploration 

électrophysiologique
Phrénique/

diaphragme

Non utile

Atteinte 

myopathique

Atteinte 

centrale

Atteinte 

axonale

Atteinte 

demyélinisante

Confirmation de l’atteinte et du niveau 

SLA
Polio
Amyotrophie 

spinale.
Traumatique

…

CMT
Guillain 
Barré

PRN réa
Hépatites …

Myopathies
Myosites
Myotonies

Trauma…

AVC
Tumeur du tronc
SEP

Blessé 
médullaire…

Exemples 

de maladies

Atteinte 

myopathique
Atteinte centrale

Vision 6 : Je réfléchis au diagnostic
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Des 1ers signes 
au diagnostic

Du diagnostic à 
l’insuffisance 
respiratoire

De l’insuffisance au décès ou 
trachéotomie

Vie avec 
trach

Vision 7 : Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire
7.1 L’histoire d’une MNM évolutive



Des 1ers signes 
au diagnostic

12 à 24 mois

Du diagnostic à 
l’insuffisance 
respiratoire

12 à 24 mois 0 à 36 mois

De l’insuffisance au décès ou 
trachéotomie

Vie avec 
trach

1 à 10 ans

Vision 7 : Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire
Vision 7.1 L’histoire d’une MNM évolutive



Vie avec 
trach

Atteinte de la 
toux

Diagnostic de 
l’insuffisance 
respiratoire

Mise sous VNI
Dépendance 

24h/24

Troubles bulbaires 
sévères et inefficacité 

de VNI et du 
désencombrement

Dyspnée

toux
toux toux

tetra

Gastrostomie

Vision 7 : Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire
Vision 7.2 : Une histoire respiratoire écrite aussi à l’avance



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



Vision 7 : Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire
Vision 7.4 : L’aide à la toux



Vision 7 : Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire
Vision 7.5 : Le handicap…un métier…(ergothérapeutes par exemple)



Gonzalez et al. ALS Journal 

2013
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p = 0.002

group 1: Patients bien ventilés à 1 mois

group 2 : Patients mal ventilés

1) Plus de 50% des malades sont mal ventilés la nuit

2) Les malades présentant des désaturations nocturnes avaient 

une survie moindre

Patients well 
ventilated 45%

Leaks26%

Hypo pneas11%

Obstructions 
11%

Other
7%

Fuites!

Vision 7 : Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire
Vision 7.6 La VNI …faut pas se planter



Georges M, et al. 2016, 

J Neurol Neurosurg 
Psychiatry

NO Obst

Corrected O

Non corrected O

O without desaturation

Desaturation but no O

Vision 7 : Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire
Vision 7.6 : La VNI …faut pas se planter



Les VAS …c’est souvent notre pire ennemi …



Thorax 2010 et revue des maladies respiratoires 2013 >>> www.somnovni.org

+ 2019 pour asynchronismes

http://www.somnovni.org/
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Désormais, la vie de 
Norbert s'écoule de 
façon très régulière. 
Et il continue à 
profiter de chaque 
jour, de goûter tous 
les instants, comme 
il le précise dans un 
courriel récent. "Je 
suis bien, je suis en 
paix. Et je souhaite à 
chacun que la paix 
soit aussi avec vous"

Vision 7 : Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire
Vision 7.7 : La prolongation de la vie quoi qu’il en coute…

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


Et grâce à la trachétomie = plusieurs années de survie

Respirology 2019

mois
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Femme d’un malade trachéotomisé

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

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

Vision 7 : Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire
7.7 La prolongation de la vie quoi qu’il en coute…
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LA VNI PERMET DE RECULER LA TRACHETOMIE et REFLECHIR !

Vision 7 : Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire
Vision 7.7 La prolongation de la vie quoi qu’il en coûte…



Ce n’est pas de la 

stimulation 

diaphragmatique 

mais de la 

stimulation 

phrénique

Avant toute chose

Nerfs 

phréniques

diaphragme

Vision 7 : Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire
Vision 7.8 : l’indication de la stimulation diaphragmatique phrénique
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1

Exploration électrophysiologie du 

diaphragme nécessaire

Vision 7 : Je connais quelques spécificités du malade neuromusculaire
Vision 7.8 : l’indication de la stimulation diaphragmatique phrénique



lésions 
spinales 

au-dessus 
de C4

Tronc cérébral

Motoneurone spinal

Nerf Phrénique

Diaphragme



Tronc 
cérébral

lésions centrales
abolissant

la rythmogenèse 
ventilatoire 



Tronc 
cérébral

lésions centrales
abolissant

la rythmogenèse 
ventilatoire 

Pourquoi pas

stimuler le muscle?



2 études qui montrent une surmortalité

DiPALS 

Lancet Neurology, July 2015

NIV

NIV+stimulation

Stim : 18 morts

Sham: 7 morts

RESPISTIMALS
Gonzalez Bermejo J, Lancet Neurol. 2016



Et plus de complications que prévues

Pas 9,3% mais

>> 50% des patients

Gonzalez Bermejo J, RespistimALS, Lancet Neurol. 2016



Visions du pneumologue dans les MNM en 2025

     
1. Je connais toutes les causes neuromusculaires qui peuvent donner 

une atteinte diaphragmatique grâce à l’anatomie

2. Je comprends pourquoi un MNM peut avoir une atteinte respiratoire

3. Je découvre et explore la dysfonction diaphragmatique avec des 

examens que tout pneumologue peut faire

4. Je recherche la nécessité de VNI (voir SPIF 2024…) : je traque 

l’hypoventilation

5. J’installe la VNI avant tout si besoin et notamment avec l’installation 

au domicile

6. Je réfléchis au diagnostic NM après
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 à l’avance

 7.3 La dépendance au ventilateur : changement de machine à >8h et >16H

 7.4 L’aide à 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 coûte…

 7.8 l’indication de la stimulation phrénique



1. Etre membre du GAVO2 : www.gav02.fr de la société de 

pneumologie de langue française (ou du groupe Infirmier)

2.Liste de diffusion du GAVO2

Poursuivre sa formation

1. DPC de la SPLF (www.splf.org)

2. DIU Appareillages respiratoires de domicile-Sorbonne et Toulouse

3. ET NOUVEAU 2023 : WEB DUARD : tout distanciel

Se maintenir au courant :

http://www.gav02.fr/
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