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L. INTRODUCTION :

1) Troubles respiratoires nocturnes chez I’enfant :
Les troubles respiratoires nocturnes de I’enfant sont de mieux en mieux compris.
Une hypoventilation alvéolaire nocturne peut conduire a une insuffisance respiratoire
hypercapnique. Son traitement est le support pressionnel non invasif nocturne.
L hypoventilation alvéolaire peut étre la conséquence de trois situations physiopathologiques:
une augmentation de la charge respiratoire, une diminution de la force des muscles
respiratoires ou une altération de la commande centrale (1).

a) Augmentation de la charge respiratoire :

L’augmentation de la charge respiratoire peut €tre liée a une obstruction des voies aériennes
supérieures ou inférieures ou bien encore a une déformation de la cage thoracique.

Le syndrome d’apnées obstructives du sommeil (SAOS) est le plus souvent li¢ a une
hypertrophie des végétations et des amygdales. Cependant il peut parfois persister apres la
chirurgie ou avoir d’autres étiologies comme un syndrome malformatif du massif facial ou
une laryngomalacie par exemple ou encore étre secondaire a une obésité.

Il a pour conséquence une augmentation de la charge respiratoire responsable d’une variation
de pression intrathoracique entrainant une fragmentation du sommeil et des épisodes
d’hypoxémie et hypercapnie transitoires (Cours DIU pneumologie pédiatrique Pr Fauroux).
Sa prévalence atteint un pic autour de 3% entre 3 et 8 ans (2).

Le diagnostic positif est évoqué devant des critéres cliniques et anamnestiques et confirmé
par un index d’apnée-hypopnée obstructive par heure de sommeil (IAHO) pathologique sur
I’enregistrement de polysomnographie de ventilation.

La polysomnographie de ventilation reste le gold standard. Cependant la polygraphie de

ventilation peut-€tre utilisée dans certaines circonstances (3).
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Un SAOS est considéré comme léger si IAHO est compris entre 2 et 5, modéré entre 5 et 10
et sévere lorsque I’TAHO est supérieur ou égal a 10 (3).

Cet enregistrement permet ¢galement de rechercher une hypoventilation alvéolaire nocturne
retenue lorsque plus de 25% du temps total de sommeil est passé avec un taux de CO,
supérieur a SOmmHg (3).

Il peut étre responsable d’une dysfonction neurocognitive, d’un stress cardiovasculaire et
d’un syndrome métabolique (cours DIU pneumologie pédiatrie Pr Fauroux).

L’augmentation de la charge respiratoire par obstruction des voies aériennes supé€rieures peut
survenir aussi lorsque qu’il existe des anomalies des voies aériennes supérieures, comme des
malformations cranio-faciales (séquence de Pierre Robin par exemple), des anomalies telles
qu’une macro-glossie ou une laryngomalacie. Les enfants porteurs de trisomie 21 sont ainsi
particulierement a risque de développer des SAOS et une hypoventilation alvéolaire nocturne
(1, 4).

b) Obstruction des voies aériennes inférieures :

La charge respiratoire peut également étre majorée lors des obstructions des voies aériennes
inférieures, comme on le rencontre chez les patients souffrant de mucoviscidose. Le support
pressionnel non invasif nocturne permet alors d’améliorer les échanges gazeux, de diminuer
la dyspnée et d’améliorer la tolérance de la kinésithérapie respiratoire (cours DIU
pneumologie pédiatrie Pr Fauroux).

¢) Pathologies neuromusculaires :

L’ hypoventilation alvéolaire secondaire a une diminution de la force des muscles respiratoires
se rencontre chez les enfants atteints de pathologies neuromusculaires.
Elle est responsable d’une morbidité cardiovasculaire accrue, d’'une majoration des déficits

neurocognitifs et d’une mortalité prématurée (5).
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Les patients présentant une pathologie neuromusculaire sont d’autant plus a risque
d’hypoventilation alvéolaire nocturne s’ils présentent une atteinte du diaphragme (6).

En cas d’atteinte diaphragmatique, les patients compensent par 1’action des muscles
intercostaux et abdominaux.

Dans ces pathologies, les muscles ont une endurance diminuée et ils sont donc constamment a
risque de fatigue et donc de développer une hypoventilation alvéolaire nocturne.

De plus une scoliose s’installe souvent progressivement chez ces patients ce qui majore
encore les troubles respiratoires nocturnes par atélectasie, trouble de ventilation-perfusion,
diminution de la compliance pulmonaire (5).

Chez ces patients I’hypoxémie et I’hypercapnie nocturnes sont rarement symptomatiques car
d’installation progressive (6).

Les patients atteints de pathologie neuromusculaire sont plus a risque d’infections
pulmonaires et donc de décompensation respiratoire aigue car la faiblesse des muscles
inspiratoires favorise les atélectasies et la toux est moins efficace du fait d’une atteinte des
muscles expiratoires.

d) Hypoventilation alvéolaire d’origine centrale :

L’altération de la commande centrale est une cause plus rare d’hypoventilation alvéolaire, elle
est liée a un trouble de ’activité inspiratoire qui s’aggrave pendant le sommeil (7).
Elle peut étre congénitale comme dans le syndrome d’Ondine ou bien acquise suite a une

1ésion du tronc cérébral (le plus souvent tumorale ou post-traumatique) (1).
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2) Place et objectifs du support pressionnel nocturne chez I’enfant.
L’objectif du support pressionnel non invasif nocturne au domicile est la correction des
troubles respiratoires nocturnes, dont I’hypoventilation alvéolaire nocturne.
Il existe principalement 2 types de support pressionnel non invasif nocturne: la pression
positive continue (PPC) et la ventilation avec 2 niveaux de pression ou BiPAP ou ventilation
en volume (1).

a) Ventilation en pression positive continue (PPC) :

Le support pressionnel en pression positive continue (PPC) est indiqué chez I’enfant souffrant
d’un SAOS et d’une obstruction des voies aériennes supérieures. Il permet de maintenir
I’ouverture des voies aériennes supérieures donc de diminuer le travail respiratoire et
d’améliorer la ventilation alvéolaire (1).

Dans le SAOS et la plupart des obstructions des voies aériennes supérieures la ventilation en
PPC est la méthode de ventilation privilégiée car elle est plus simple et la comparaison avec la
ventilation a 2 niveaux de pression n’a pas montré de différence dans 1’observance et dans
I’efficacité du traitement (correction de 1’index d’apnée-hypopnée) (8, 9).

Dans cette pathologie le support pressionnel en pression positive continue permet une
diminution de la somnolence diurne, des troubles du comportement, une amélioration des
performances neurocognitives et de la qualit¢ de vie et ceci rapidement dés 3 mois
d’utilisation et méme avec une observance non optimale (10).

b) Ventilation a 2 niveaux de pression (BiPAP) :

Chez le patient présentant une hypoventilation alvéolaire, la ventilation non invasive nocturne
permet une assistance respiratoire en délivrant un volume courant suffisant, avec une
fréquence respiratoire adaptée a I’enfant et un seuil de déclenchement (trigger) permettant le

déclenchement de la machine par I’enfant.
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Le réglage peut se faire soit en volume, soit en pression, avec éventuellement un volume
courant minimal ou garanti, et une pression contrélée (cours DIU pneumologie pédiatrique Pr
Fauroux).
Chez ces patients présentant une hypoventilation alvéolaire, elle permet une amélioration de
I’architecture du sommeil, de la fatigue diurne et de la morbidité, sans altération de la qualité
de vie (5, 11, 12). Elle permet aussi une diminution des cotits de santé grace surtout a une
réduction du nombre d’hospitalisations pour décompensation respiratoire aigue (12). Chez les
patients souffrant d’une myopathie de Duchenne avec hypercapnie diurne, la ventilation non
invasive nocturne a permis une augmentation de la survie sans altération de la qualité de vie
(13). Chez les patients présentant une pathologie neuromusculaire, ’assistance ventilatoire
non invasive nocturne a démontré des bénéfices pour améliorer la survie, les échanges
gazeux, diminuer la fatigue du diaphragme et la dyspnée et maintenir une qualité¢ de vie
satisfaisante.
Elle permet également probablement un ralentissement du déclin de la fonction respiratoire,
une préservation de la croissance pulmonaire, une amélioration de la qualit¢ du sommeil et
des fonctions neurocognitives (cours DIU pneumologie pédiatrique Pr Fauroux).

3) Indications du support pressionnel non invasif nocturne

a) SAOS et obstruction sévere des voies aériennes supérieures:

Le syndrome d’apnée obstructive du sommeil (SAOS), démontré par des arguments cliniques
et un IAHO pathologique sur la polysomnographie, est une indication a mettre en place un
support pressionnel non invasif nocturne. L’objectif est alors de mettre en place une pression
positive continue avec le niveau de pression efficace maximal toléré (1).

L’adjonction d’une aide inspiratoire est nécessaire quand il existe une hypoventilation

alvéolaire non corrigée par la PPC seule.
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b) Obstruction sévere des voies aériennes inferieures :

Chez les patients présentant une mucoviscidose, le support pressionnel non invasif doit étre
mis en place en cas de décompensation respiratoire aigue hypercapnique, d’hypercapnie
nocturne ou de trouble respiratoire du sommeil ou parfois a ’effort (réentrainement a 1’effort
ou difficultés pendant la kinésithérapie respiratoire). Le plus souvent, les patients bénéficient
d’une ventilation en mode assisté avec réglage d’un trigger, d’une fréquence respiratoire de
sécurité, d’une pression inspiratoire suffisante et parfois ajout d’oxygene (cours DIU
pneumologie pédiatrique Pr Fauroux).

¢) Chez les patients présentant une pathologie neuromusculaire :

Les critéres pour I’instant reconnus et indiscutables pour débuter un support pressionnel
nocturne non invasif sont 1’existence d’une hypercapnie diurne ou une décompensation
respiratoire aigue grave (14).

Cependant plusieurs études semblent démontrer que I’institution d’un support pressionnel
plus précoce notamment chez les patients présentant une hypoventilation alvéolaire nocturne
uniquement pourrait améliorer la morbi-mortalité. Devant 1’existence d’une hypoventilation
alvéolaire nocturne sans anomalie de la capnie a 1’éveil chez les patients présentant une
pathologie neuromusculaire, la mise en place d’une ventilation non invasive précoce semble
permettre un ralentissement dans 1’apparition d’une hypercapnie diurne et une diminution des
décompensations respiratoires aigues nécessitant une hospitalisation (15).

L’¢évaluation des fonctions pulmonaires a 1’éveil est faiblement corrélée a 1’existence d’une
hypoxémie ou d’une hypercapnie nocturne chez I’enfant souffrant d’une pathologie
neuromusculaire d’ou I’importance d’effectuer des enregistrements respiratoires nocturnes de
surveillance régulierement (6).

La mise en place d’une ventilation non invasive nocturne chez les sujets souffrant de

pathologie neuromusculaire en période pré-opératoire d’une chirurgie de scoliose semble
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ameéliorer les suites post opératoires et notamment semble diminuer 1’incidence des
complications respiratoires (16).

d) Hypoventilation centrale :

Les patients présentant une hypoventilation centrale nécessitent un support pressionnel
non invasif nocturne de type BiPAP avec une fréquence de rattrapage élevée devant la

defaillance de la commande centrale afin d’assurer des cycles respiratoires réguliers.
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II. MATERIEL ET METHODES:

1) Objectifs :
Notre travail consistait en 1’institution d’une consultation annuelle dédiée a la surveillance
des enfants bénéficiant d’un support pressionnel non invasif nocturne au domicile suivis au
CHU de Grenoble Alpes.
L’objectif de ce travail était également d’évaluer le succes de la ventilation au domicile et
d’améliorer la prise en charge de ces enfants.

a) Objectif principal et critére de jugement principal :

Le critére de jugement principal était le succes du support pressionnel défini par :
1) I’observance évaluée sur les 3 derniers mois avant la consultation et
2) la correction des échanges gazeux (=efficacité).
L’observance était considérée comme :
* bonne si I’assistance ventilatoire était utilisée toutes les nuits et plus de la moitié de la
nuit quand elle était utilisée, sans période d’arrét.
* moyenne si le patient 1’utilisait 1 jour sur 2 ou moins de la moiti¢ de la nuit en
moyenne quand elle était utilisée.
* mauvaise s’il I’utilisait moins d’un jour sur 2 ou avait arrété la ventilation plus d’une
semaine sur les 3 derniers mois.
Les échanges gazeux étaient considérés comme anormaux sur les enregistrements nocturnes
d’oxymeétrie et de capnographie sous support pressionnel non invasif nocturne si I'un des
critéres suivants était présent:
* Désaturation significative si la saturation en oxygene était inférieure a 90% plus de
5% du temps d’enregistrement pour I’enfant de moins de 2 ans et plus de 10% du

temps pour les plus de 2 ans (Recommandations GRAPP, 2012) (17).

19



* Hypoventilation alvéolaire définie par une TcPCO2> 50mmHg au moins 25% du
temps d’enregistrement (American Academy of Sleep Medicine) et par le critere
plus restrictif de TcPCO2>50mmHg > 2% de temps d’enregistrement.

Le succes était :

* complet si I’observance était bonne et les échanges gazeux normaux,

* partiel si ’observance était moyenne et les échanges gazeux normaux

* échec si I’observance ¢était mauvaise ou si les échanges gazeux étaient anormaux.

b) Objectifs secondaires et critéres de jugements secondaires :

Les criteres de jugement secondaires étaient :

» Le confort du patient (=tolérance): évalué de fagon subjective par son ressenti de
I’amélioration de son état général depuis la mise en place du support pressionnel
(complétement/partiellement/légerement/pas du tout), ainsi que par un score de
tolérance mesuré par une échelle visuelle analogique (EVA) de 0 a 10.

» L’évaluation de I’autonomie du patient dans la gestion de son matériel de ventilation
(mise en place du masque, allumer et éteindre la ventilation) : complete s’il était
totalement autonome, partiel s’il avait besoin d’aide mais pouvait effectuer la plupart
des manceuvres seul et il n’était pas autonome s’il n’était capable d’effectuer aucune
des étapes de la ventilation.

» La recherche des effets secondaires liés au support pressionnel et a 1’interface:
marques, plaies, déformation du visage, sécheresse des muqueuses, obstruction nasale,
alarmes, douleur, fuites excessives ressenties par le patient.

» La qualité du sommeil mesurée par un score d’échelle visuelle analogique ainsi que la
recherche de réveils nocturnes, de fatigabilité¢ dans la journée et d’une altération des
fonctions cognitives.

» L’obstacle a la mobilité induit par 1’équipement respiratoire.
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Nous avons également recensé les consultations médicales pour probléme respiratoire dans
I’année précédente, le type d’alimentation et I’existence ou non de fausses routes.
Etaient également notés: les gaz du sang veineux, la radiographie pulmonaire et les
explorations fonctionnelles respiratoires réalisées si possible le jour de la consultation, ainsi
que les données de I’examen clinique.
2) Population :
Notre ¢tude a inclus les patients bénéficiant d’un support pressionnel non invasif nocturne au
domicile et suivis au CHU de Grenoble Alpes au ler janvier 2016.
Les criteres d’exclusion étaient les patients trachéotomisés, ceux ayant déménagé et ceux
bénéficiant d’un support pressionnel non invasif nocturne dans le cadre de soins palliatifs au
domicile. Dans notre étude nous avons choisi de ne pas inclure les patients bénéficiant d’un
support pressionnel non invasif nocturne dans le cadre d’un SAOS simple non syndromique.
3) Méthodes :
La consultation se déroulait en présence de I’enfant et de ses parents, du pneumologue
pédiatre et des personnels du prestataire technique prenant en charge I’enfant a domicile.
Le recueil de données a été effectué de fagon prospective.
Les patients étaient convoqués une fois par an par courrier et téléphone a un rendez-vous fixé
a ’avance en hopital de jour de pédiatrie ou lors de leur venue annuelle pour consultation
neuromusculaire pluridisciplinaire.
Ils bénéficiaient d’un enregistrement de la saturation en O, par oxymétrie pulsée (spO;) et de
la pression transcutanée en CO, (TcPCO;) par capnographie sous support pressionnel pendant
le sommeil au domicile quelques jours avant la consultation, ainsi que d’un relevé des
parametres de la machine (réglages de I’appareil, événements respiratoires, durée et fréquence

d’utilisation).
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Le cahier de consultation comportait 5 parties:

* les caractéristiques du patient a D’initiation du support pressionnel non invasif
nocturne.

* [’équipement au domicile, tel que fourni par le prestataire.

* les données des enregistrements des échanges gazeux et des parameétres de la machine
effectués dans les jours précédant la consultation.

* un questionnaire pour la famille (évaluant I’autonomie du patient, la tolérance,
I’efficacité, la qualité du sommeil et la qualité de vie).

* Observations de la consultation médicale.

4) Analyses :

Les groupes €taient comparés a I’aide du test T de Student ou du test de chi2.
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III. RESULTATS:

1) Population :
Notre cohorte d’enfants bénéficiant d’un support pressionnel nocturne au domicile et
potentiellement incluables dans 1’étude était composée au ler janvier 2016 de 45 enfants. 7
enfants ont ¢t¢ exclus de I’étude (5 bénéficiant d’une trachéotomie, 1 en soins palliatifs et 1
ayant déménagé). 38 patients ont été inclus (figure 1).
Les caractéristiques de la population sont détaillées dans le tableau 1.
Nous avons recensé les données concernant 1’atteinte respiratoire des patients avant la mise
sous support pressionnel nocturne. En fonction des indications, certains enfants avaient
bénéfici¢ d’enregistrements des échanges gazeux (29/38 ont eu un enregistrement de SpO; et
16/38 un enregistrement de capnographie transcutanée) ou d’un enregistrement de
polysomnographie (16/38). Ces données sont détaillées dans le tableau 2 et les calculs

statistiques sont effectués a partir des données disponibles pour ces patients.
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Figure 1: Population initiale:

INCLUS = 38
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Tableau 1: Caractéristiques de la population:

n= 38
garcons n (%) 20 (53%)
age en année : moyenne (min-max) 10,1 (1-18)
Pathologie n (%):
neuromusculaire 15 (39,5%)
SAOS/ obstruction des voies aériennes
supérieures 7 (18,5%)
hypoventilation centrale 5(13%)
autre/mixte 11 (29%)
Scoliose-déformation thoracique n (%) 22 (61%)
Mode ventilatoire n (%):
BiPAP 29 (76%)
PPC 9 (24%)
Interface n (%):
Nasale 22 (58%)
Faciale 16 (42%)
Ancienneté de mise en place de ventilation en
année : moyenne (min-max) 3,3 (1-13)
Equipements annexes n (%):
humidificateur 31 (82%)
oxygénothérapie 7 (18%)
oxygénothérapie sur VNI 5(13%)
Aide mécanique a la toux 11 (29%)
relaxateur de pression 11 (29%)
Gastrostomie n (%) (/n=37) 8 (22%)
Fausses routes pluriquotidiennes n (%) (/n=33) |3 (9%)
EFR dans I'année n (%) 8 (21%)
Gaz du sang dans I'année n (%) 21 (55%)
Radiographie pulmonaire dans I'année n (%) 23 (61%)

EXCLUS =7
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Tableau 2: Statut respiratoire avant le début du support pressionnel.

Circonstance de mise en place: n (%)

Symptdmes évocateurs 17 (45%)
Décompensation aigue 15 (39%)
Bilan systématique 6 (16%)
Hospitalisation pour exacerbation n (%) |20 (53%)
Hypercapnie a I'éveil (>45mmHg) (/n=29) | 19 (66%)
EFR avant VNI oui n (%) 7 (18%)
Mesure de IAH n (%) (/n=16)
IAH>2 16 (100%)
IAH>10 13 (81%)
Oxymétrie nocturne n (%) (/n=29)
SpO, moyenne <92% 3 (10%)
% Sp02< 90% pathologique selon
age 9 (32%)
Capnographie n (%) (/n=18)
TcPCO, moyenne >50mmHg 4 (24%)
% temps TcPCO,>50mmHg
% temps TcPCO,>25% du temps 6 (38%)
% temps TcPCO,>2% du temps 11 (69%)
Echanges gazeux pathologiques n (%)
(/n=30)
seuil % TcPCO; a 2% 14 (47%)
seuil % TcPCO; a 25% 9 (30%)
Durée depuis début de VNI en année
moyenne (min-max) 3,3 (1-13)

Définition échanges gazeux pathologique= % du temps avec TcPCO; supérieure a SOmmHg
> 2% (littérature) ou > 25% (recommandation) ou temps passé avec SpO; inférieure a 90% >

5 ou 10% du temps selon 1'age.

IAH : index d’apnée-hypopnée par heure de sommeil.
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2) Critére de jugement principal :

a) Observance évaluée sur les 3 derniers mois :

Le critére « bonne observance » €était considéré comme satisfait pour 65% de la population.
L’observance n’était pas évaluable pour un des patients inclus car il avait nécessité une prise
en charge prolongée en réanimation avec nécessité de ventilation mécanique.

Celle-ci est détaillée dans la figure 2.

b) Echanges gazeux :

Les échanges gazeux ont été évalués sur les données des enregistrements d’oxymeétrie et de
capnographie nocturnes sous support pressionnel, enregistrés dans les jours qui ont précédé
I’évaluation clinique.

Les données manquantes sont liées a des problémes techniques dans la réalisation des
enregistrements (5% pour I’oxymétrie et 21% pour la capnographie).

Les résultats des différents enregistrements respiratoires nocturnes sont détaillés dans le
tableau 3.

Le fait d’utiliser un seuil de capnie a plus de 2% de temps passé a une TcPCO,> 5S0mmHg
comparativement au seuil des recommandations de > 25% du temps conduisait a une
modification de I’interprétation des échanges gazeux pour 3% des enfants.

Grace au support pressionnel nocturne non invasif, 12/27 (44%) des enfants avaient une
correction des échanges gazeux nocturnes. Cependant 3/27 (11%) d’entre eux gardaient des
anomalies a I’enregistrement respiratoire nocturne (figure 3).

L’évolution individuelle de la TcPCO;, moyenne et de la SpO, moyenne avant et aprés mise

en place du support pressionnel est représentée par les figures 4 et 5.
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Figure 2: Observance: (n=37)
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Bonne: utilisation tous les jours et plus de la moitié de la nuit sans période d’arrét.
Moyenne: utilisation 1 jour/2 ou tous les jours mais moins de la moitié de la nuit.
Mauvaise: utilisation moins d’un jour/2 ou période d’arrét d’au moins 1 semaine.

Tableau 3. Données des enregistrements de suivi des échanges gazeux sous support
ressionnel.
durée moyenne enregistrement 570

minutes (€écart min-max) (300-780)
Oxymétrie n (%) (/n=36):
SpO, moyenne <92% 1 (3%)

% Sp0,< 90% pathologique 1 (3%)
Capnographie (/n=30)
TcPCO; moyenne >50mmHg |1 (3%)

% TcPCO, temps >50mmHg
>2% 3 (10%)

% TcPCO, temps >50mmHg
>25% 2(6.6%)




Figure 3. Evolution des échanges gazeux
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Oxymétrie anormale: % de SpO, <90% pathologique et capnographie anormale: 2% du temps avec

TcPCO, >50mmHg:
Non corrigés: anormaux initialement et au contréle.
Aggraves: normaux initialement et pathologique au dernier contréle.

Figures 4 et 5 : ¢volution individuelle de la TcPCO, moyenne et de la SpO, moyenne avant

et apres mise en place du support pressionnel:
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¢) Critere de jugement principal: succes/échec :

Le critére de jugement principal était évaluable pour 33 de nos patients car seuls les enfants
ayant pu bénéficier a la fois d’un enregistrement d’oxymétrie et de capnographie ont été pris
en compte. Les enfants ayant une mauvaise observance de leur support pressionnel étaient
évaluables méme en absence d’enregistrement respiratoire et ont €té classés comme échec. Le
support pressionnel nocturne non invasif était un succes pour 52% de notre population, un
succes partiel dans 15% des cas et un échec dans 33% des cas. Nos résultats pour le critére de

jugement principal sont développés dans la figure 6.

d) Caractéristiques des groupes succes/échec :

Les caractéristiques initiales des groupes classés selon la variable principale en succes (n=17)
et succes partiel/échec (n=16) ont été comparées et présentées dans le tableau 4. Dans le
groupe succes, le support pressionnel non invasif nocturne était instituée depuis plus
longtemps en comparaison aux enfants du groupe succes partiel/échec: moyenne 3,9 ans
versus 2,3 ans (Différence de durée de ventilation de 1,69 années IC 95% (0,02-3,36)
p=0,048.). Par contre ni I’age, ni le type de pathologie pulmonaire, ni I’existence d’effets

secondaires ne différaient dans les 2 groupes.
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Figure 6. Critere de jugement principal combinant efficacité et observance:
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Echanges gazeux anormaux:

-oxymétrie: % de SpO, <90% du temps pathologique (5%/10% selon dge)
-capnographie: > 2% de temps avec TcPCO, > 50mmHg.

Succes/échec:

-complet: bonne observance et échanges gazeux normaux.

-partiel: moyenne observance et échanges gazeux normaux.

-échec: mauvaise observance ou échanges gazeux anormaux.

Tableau 4: Caractéristiques des groupes selon le critére de jugement principal succes vs
succes partiel/échec (/n=33)

Succes échec/succes

Variables (n=17) partiel (n=16) Valeur de p:
age moyen en années (mini-max) 10,5 (1-17) | 10,5 (1-18) 0,99
Pathologie 0,67

Neuromusculaire 8 (47%) 7 (44%)

SAOS 3 (18%) 3 (19%)

Mixte 3 (18%) 5(31%)

Centrale 3 (18%) 1 (6%)
Durée de ventilation moyenne en
année (mini-max) 3,9 (1-10) [2,25(1-4) 0,048
Effets secondaires 0,79

aucun 1 (6%) 2 (12,5%)

1 seul 5(29%) 4 (25%)

au moins 2 11 (65%) |10 (62,5%)

Comparaison des groupes par test du chi 2 et test t de Student.
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3) Critéres de jugement secondaires:

a) Autonomie:
13 patients (soit 38%) étaient compleétement autonomes dans la gestion de leur support
pressionnel nocturne (tableau 5).

b) Confort/tolérance:

Pour 63% des patients, la famille reconnaissait une réelle amélioration de 1’état général du
patient depuis la mise en place du support pressionnel non invasif nocturne et 49% le
toléraient tres bien d’aprés I’interrogatoire des parents (tableau 5).

c) Effets secondaires locaux:

8% des enfants n’avaient présenté aucun effet secondaire local depuis I’année derniere, 16%
parfois et 76% au moins un effet secondaire local systématiquement aprés chaque nuit passée
avec le support pressionnel nocturne non invasif. Ces effets indésirables sont développés dans
le tableau 6.

d) Qualité du sommeil:

59% des patients avaient globalement un sommeil de trés bonne qualité selon le ressenti de la
famille. 51% avaient des réveils nocturnes et 38% présentaient une fatigabilité dans la journée
(tableau 7).

e) Mobilité de la famille.

L’équipement respiratoire €tait considéré par la famille du patient comme un obstacle a la
mobilité de la famille dans 33% des cas.

1) Décompensation respiratoire:

45% des patients inclus avaient présenté une décompensation respiratoire aigiie dans 1’année

écoulée, 32% avaient nécessité une consultation médicale en urgence et une hospitalisation.
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Tableau 5. Critéres de jugement secondaires: autonomie/tolérance:

Autonomie (/n= 34)
completement 13 (38%)
partiellement 5 (15%)
pas du tout 16 (47%)
Amélioration générale ressentie (/n=35)
complétement 22 (63%)
partiellement 7 (20%)
pas du tout 6 (17%)
Tolérance (/n=33)
EVA 10 (trés bien) 16 (49%)
EVA 5-9 14 (42%)
EVA<S5 3 (9%)

Tableau 6. Effets secondaires locaux: n (%)

Marques (/n=38)
systématique 12 (32%)
parfois 17 (45%)
jamais 9 (23%)
Plaies (/n=38) 3 (8%)
Déformation du visage
(/n=38) 13 (34%)
Fuites (/n=38) 10 (26%)
Sécheresse muqueuse (/n=38) |15 (39%)
Obstruction nasale (/n=37) 7 (19%)
Géne par alarmes (/n=36)
Jamais 26 (72%)
Parfois 9 (25%)
tout le temps 1 (3%)
Douleur (/n=33)
EVA: 0 30 (91%)
EVA: 1-5 3 (9%)
EVA>5 0 (0%)

Tableau 7: Qualité du sommeil: n (%)

EVA (/n=31)
10 (trés bien) 18 (59%)
5-10 11 (35%)
<5 2 (6%)
Réveils nocturnes (/n=37) 19 (51%)
Fatigabilité dans la journée (/n=34) 13 (38%)
Altération des fonctions cognitives (/n=30
oui 4 (13%)

en rapport avec pathologie

13 (43,5%)




IV. DISCUSSION:
1) Forces et faiblesses du travail :

a) Forces de [’étude:

L’objectif de ce travail était de faire une mise au point et un état des lieux de la prise en
charge des enfants bénéficiant d’un support pressionnel non invasif au domicile au CHU de
Grenoble Alpes pour notre population pédiatrique afin d’améliorer notre prise en charge et
d’instituer un suivi plus complet et standardisé.

L’intérét recherché était également d’identifier de facon plus précise les “échecs” de
ventilation et de chercher les causes de ces échecs afin d’optimiser la prise en charge de nos
patients.

Le recueil des données a été effectué de facon prospective afin de limiter les biais. En
particulier, ceci a permis de maitriser le biais d’exclusion car nous avons pu obtenir des
données pour la grande majorité des patients bénéficiant d’une assistance respiratoire au ler
janvier 2016.

b) Limites de [’étude:

La limite principale de notre étude est la taille limitée de la population bénéficiant d’un
support pressionnel non invasif nocturne au CHU de Grenoble, nous ayant conduit a faire une
¢tude de globalité, en regroupant des patients avec des pathologies différentes et sans
distinction de mode ventilatoire (PPC ou BiPAP).

Un biais d’exécution peut €tre discuté dans notre travail. Le monitoring nocturne du support
pressionnel était effectué par capnographie et oxymétrie seules. Certains auteurs comme J.
Gonzalez-Bermejo et al., proposent un suivi par polygraphie et polysomnographie qui
permettait d’identifier des événements respiratoires nocturnes de facon plus fine en détectant
notamment les asynchronies machine-patient et la localisation des obstructions lors de

I’utilisation du support pressionnel nocturne pouvant étre une cause de manque d’efficacité de
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la ventilation (18). Cependant Janssens et al. proposent dans un premier temps pour les
patients stables au domicile un suivi par oxymeétrie couplée a une capnographie et un relevé
des données de la machine (19).

2) Résultat principal et implication:
Dans notre étude, on constate un succes de I'utilisation du support pressionnel nocturne pour
52% de la population, avec une bonne observance chez 65% des enfants.
Les résultats peuvent paraitre inférieurs a ceux rapportés par Ramirez et al. qui montraient
une observance moyenne de 8h17 par nuit, 72% de la population qui I’utilisaient plus de 6h
par nuit et une utilisation sur le dernier mois de 26 +/- 5 nuits par mois (20).
Ce résultat nous incite a analyser les facteurs associés a ces résultats et a améliorer notre prise
en charge et la surveillance de ces enfants afin d’améliorer le succes de celle-ci.

a) Echec de la ventilation :

Les échecs étaient d’autant plus fréquents que le support pressionnel avait été mis en place
plus récemment. Cette conclusion nous incite a étre particuliecrement vigilants a I’initiation de
la ventilation pour améliorer les chances de succes. Ainsi nous proposons une réévaluation
précoce (enregistrement oxymétrie, capnographie, relevé machine et consultation avec
pneumologue pédiatre) a un mois de la mise en place du support pressionnel afin d’identifier
rapidement et de corriger les différents problémes pouvant conduire a un échec de la
ventilation.

Il convient en cas d’échec de I'utilisation du support pressionnel d’étudier les différents
¢léments pouvant €tre responsable de cet échec. Nous n’avons pas trouvé de différence
statistiquement significative entre nos groupes succes et ¢échec ou succes partiel concernant
les effets secondaires locaux mais il est capital de s’assurer a chaque évaluation de la bonne

tolérance de 1’interface.
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Dans 1’¢tude des causes d’échec nous aurions pu également comparer pour chaque patient le
nombre de recours aux services d’urgences ou aux hospitalisations comparativement a 1’année
précédente.

b) Qualité de vie :

Nous avions choisi d’évaluer la qualité de vie sous différents aspects : la qualité du sommeil,
I’amélioration globale ressentie, la tolérance du support pressionnel et les contraintes de
mobilité lies a I’équipement.
Dans la littérature, il n’existe pas d’étude évaluant conjointement ces différents aspects de la
qualité de vie.
Notre ¢tude nous montrait que pour 33% des patients 1’équipement respiratoire en lui méme
¢tait un obstacle a la mobilit¢ de la famille. Ce résultat nous encourage a mettre en place
I’équipement minimal nécessaire au domicile et a encourager 1’utilisation de dispositifs plus
légers et moins encombrants.
Plus de la moitié des patients avaient un sommeil de trés bonne qualité¢ et une franche
amélioration ressentie depuis la mise en place du support pressionnel ce qui nous incite a une
mise en place précoce du support pressionnel nocturne chez les patients présentant un
syndrome d’apnées obstructives du sommeil ou une hypoventilation alvéolaire nocturne.
Globalement, notre €tude montrait une amélioration de la qualité de vie chez nos patients
bénéficiant d’un support pressionnel non invasif nocturne.

3) Comparaison aux données de la littérature :

a) Effets secondaires locaux:

Concernant les effets secondaires locaux, nos résultats sont similaires aux données de la
littérature. 76% des enfants présentaient au moins un effet secondaire local, le plus fréquent
étant la présence de marques sur le visage laissées par le masque. Fauroux et al. notaient la

présence d’érytheme dans 41% des cas et la présence de plaie chez 8% de leurs patients. 68%
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présentaient un aplanissement du visage et 37% une rétrusion maxillaire liée au support
pressionnel. Les auteurs ont montré que la durée d’utilisation par jour €tait associée au risque
de rétrusion maxillaire contrairement au risque d’aplanissement du visage qui ne semblait pas
li¢ ni a I’age ni a la durée d’utilisation ni au type de masque. L’existence d’érythéme ou de
plaie était plus fréquente chez les enfants de plus de 10 ans (21). Ramirez et al insistent sur
I’importance du choix de I’interface et le changement rapide en cas de mauvaise tolérance
(22).

La constitution d’une consultation annuelle standardisée permettra de mieux surveiller ces
effets secondaires et de veiller au changement régulier d’interface.

b) Les fuites non intentionnelles:

Dans notre étude, on notait la présence de fuites considérées comme génantes par la famille
dans 26% des cas. Ce facteur ne semble pas associ¢ a un plus grand nombre d’échec dans
notre étude. Cependant nous n’avons pas étudié les fuites non intentionnelles sur le relevé
machine ce qui pourrait étre un €lément intéressant a évaluer en cas d’échec de la ventilation.
H.Teschler et al. avaient démontré que, chez des patients adultes recevant un support
pressionnel nocturne par interface nasale, 1’existence de fuites par la bouche réduisait
I’efficacité de la ventilation, majorait la TcPCO,, induisait de multiples réveils et modifiait
I’architecture du sommeil (23).

Un controle des fuites non intentionnelles fait donc partie des éléments a prendre en compte
pour optimiser le succes du support pressionnel.

¢) Controle de la capnie nocturne (TcPCO,):

Amaddeo et al. et Pautrat et al. soulignent I’importance de la surveillance de la TcPCO, sur
les enregistrements du sommeil car elle donne des informations indépendantes, additionnelles
et complémentaires sur les événements respiratoires et les échanges gazeux durant le

sommeil. Cependant chez I’enfant aucun seuil de TcPCO; n’est pour I’instant consensuel et
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validé pour définir le risque accru de morbidité neurocognitive, cardiovasculaire et de
syndrome métabolique (24, 25). L’American Academy of Sleep Medicine a défini en 2012
I’hypoventilation alvéolaire nocturne chez ’enfant si TcPCO; > 50mmHg au moins 25% du
temps total de sommeil. Cependant ce critére semble trop peu restrictif ¢’est pourquoi nous
avons ¢galement choisi de mesurer le critére plus restrictif de TcPCO,>50mmHg > 2% de
temps d’enregistrement utilis¢é dans 1’étude de Bersanini et al (6). Dans le suivi de sujets
adultes présentant une maladie neuromusculaire, Orlikowski et al. proposent la mesure du pic
de TcPCO; supérieure ou €gale a 49mmHg pour définir I’hypoventilation alvéolaire nocturne
lors des enregistrements de capnographie (26).

Nos résultats variaient donc selon la définition employée. Dans notre étude, avant la mise
sous support pressionnel nocturne non invasif, selon la définition employée, la mesure de
TcPCO, était pathologique pour 24% (TcPCO; moyenne > 50mmHg), 38% (> 25% du temps
avec TcPCO»>50mmHg) ou 69% (>2% du temps avec TcPCO,>50mmHg) des patients.

Le support pressionnel non invasif nocturne permettait une amélioration de la TcPCO, pour la
plupart des patients puisque seulement 1 enfant (3% des enfants ayant bénéficié d’un
enregistrement) gardait une TcPCO, moyenne > 5S0mmHg, 2 (6.6%) avaient > 25% du temps
avec TcPCO>>50mmHg et 3 enfants (10%) avaient > 2% de temps avec TcPCO,>50mmHg.
La surveillance de la TcPCO, chez les enfants bénéficiant d’un support pressionnel nocturne
est capitale pour surveiller ’absence d’hypoventilation alvéolaire résiduelle (27).

En effet, Ogna et al. ont montré, chez des sujets adultes présentant une maladie
neuromusculaire et bénéficiant d’un support pressionnel nocturne, que 1’existence d’une
hypoventilation alvéolaire résiduelle détectée par surveillance capnographique était associée
a une évolution ultérieure péjorative (mortalité et hospitalisation en soins continus accrue)

alors que la surveillance oxymétrique seule n’était pas corrélée au devenir du patient (28).
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Dans notre ¢étude, 3% des enfants gardaient des parameétres d’enregistrement de SpO;
pathologique sous support pressionnel non invasif nocturne.

4) Propositions de modification de la surveillance des enfants sous support
pressionnel a la suite de ce travail :
L’ensemble des résultats obtenus nous conforte dans I’idée de mettre en place un suivi mieux
standardisé¢ de ces enfants avec la création d’un dossier spécifique et I’institution d’une
consultation annuelle dédiée uniquement a la ventilation en présence de tous les intervenants
jouant un role dans la prise en charge afin de tout mettre en ceuvre pour obtenir un succes du
support pressionnel nocturne.
L’initiation du support pressionnel non invasif nocturne s’effectue en milieu hospitalier afin
de permettre une éducation thérapeutique des parents en insistant sur 1’objectif de ce
traitement et I’importance d’une bonne observance. L’initiation en milieu hospitalier nous
permet également de s’assurer de la bonne tolérance du support pressionnel avant le retour au
domicile.
Une surveillance rapprochée des effets secondaires locaux est indispensable afin de limiter
ces effets indésirables et d’améliorer 1’observance.
En cas d’échec ou de succes partiel du support pressionnel non invasif nocturne, nous
prévoyons une réévaluation précoce afin d’évaluer I’efficacité de notre intervention (tolérance
globale, effets secondaires locaux, fuites non intentionnelles, observance, réglage de la
ventilation). En cas de modifications des réglages ou de I’interface, une réévaluation rapide
dans le mois qui suit est nécessaire.
Dans un travail ultérieur nous pourrions inclure également les enfants présentant un SAOS
non syndromique et nous pourrions effectuer une comparaison de nos résultats avant et apres
mise en place de la consultation dédiée.

Nous proposons un algorithme de prise en charge de ces patients (figure 7).
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thérapeutique

Modification des réglages +/- changement de
mode ventilatoire

Réévaluation 1 a 3 mois plus tard :
observance, oxymé capnographie

Echec ou succes partiel sans cause identifiée : discuter
polygraphie ventilatoire ou polysomnographie sous
support pressionnel.
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V. CONCLUSION :

Le support pressionnel non invasif nocturne au domicile est une avancée majeure dans la prise
en charge des enfants présentant une hypoventilation alvéolaire nocturne.

Notre travail avait pour objectif de faire une mise au point de nos pratiques en évaluant le
taux de succes du support pressionnel non invasif et en recherchant les causes d’échec. Nos
résultats sont relativement proches de ceux de la littérature.

Nous avons mis en place une consultation annuelle dédiée en présence des parents, du patient
et de son équipement respiratoire, du pneumologue pédiatre et du prestataire.

Ceci nous a permis de mettre en place un suivi plus standardisé et de proposer un algorithme
de prise en charge, avec une réévaluation plus précoce des enfants en échec du support
pressionnel non invasif nocturne, une recherche par étape des causes d’échec et une
évaluation précoce de nos modifications thérapeutiques.

Il s’agit d’une premicre étape dans notre démarche de mise en place d’une cohorte afin

d’améliorer nos prises en charge.
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Admis dans ['intimité des maisons, mes yeux n'y verront pas ce qui s’y passe ; ma langue
taira les secrets qui me seront confiés et mon état ne servira pas a corvompre les maurs,
ni a favoriser le crime.

Je ne permettrai pas que des considérations de religion, de nation, de race, de parti ou de
classe sociale viennent s 'interposer entre mon devoir et mon patient.

Je garderai le respect absolu de la vie humaine.

Méme sous la menace, je n’admettrai pas de faire usage de mes connaissances médicales
contre les lois de ["humanité.

Respectueux et reconnaissant envers mes Maitres, je rendrai a leurs enfants 1'instruction
que j'ai regcue de leurs péres.

Que les hommes m’ accordent leur estime si je suis fidéle a mes promesses.

Que je sois couvert d’opprobre er méprisé de mes confréres si j'y manque.
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RESUME :

L’ hypoventilation alvéolaire nocturne chez I’enfant est de mieux en mieux comprise et prise
en charge. Elle conduit a une insuffisance respiratoire hypercapnique. Son traitement est le
support pressionnel non invasif nocturne.

Objectif : Le but de I’¢tude était d’évaluer nos pratiques en terme de support pressionnel non
invasif ambulatoire, par la mise en place d’une consultation pluridisciplinaire annuelle
standardisée.

Méthode : L’¢étude était prospective, monocentrique, descriptive. Elle regroupait les enfants
bénéficiant d’un support pressionnel non invasif nocturne au domicile et suivis au CHU de
Grenoble-Alpes au ler janvier 2016. 7 patients ont été exclus (5 enfants trachéotomisés, 1
enfant en ventilation palliative, 1 enfant ayant déménagé¢), 38 patients ont été inclus. Le
critére de jugement principal était le succes du support pressionnel défini par une bonne
observance (utilisation quotidienne et plus de la moiti¢ de la nuit sans période d’arrét) et la
normalisation des échanges gazeux (définie sur des enregistrements de SpO2 et TcPCO2 sous
VNI). Résultats : Pour 52% de la population le support pressionnel était considéré comme un
succes : 65% avaient une bonne observance, 88% avaient des échanges gazeux normaux.
Parmi les facteurs associés au succes, 1’ancienneté de mise en place du support pressionnel
était plus longue dans le groupe succes de 1,7 année (IC 95% (0,02-3,36)) (p=0,048) avec en
moyenne un support pressionnel depuis 3,9 années dans le groupe succes versus 2,3 années
dans le groupe succes partiel/échec. Les autres facteurs analysés (age des patients, pathologie
sous jacente, présence d’effets secondaires) n’étaient pas différents dans les 2 groupes.
Conclusion : Le taux de succes dans notre cohorte est proche de ceux de la littérature. Ce
travail nous encourage dans la mise en place d’un suivi plus standardisé de ces enfants avec
une réévaluation précoce des enfants en échec du support pressionnel non invasif nocturne.
Mots clés : insuffisance respiratoire chronique, ventilation non invasive, pédiatrie.

ABSTRACT :

Chronic respiratory failure is increasingly well understood. Hypoventilation occurs when
there is disequilibrium in the respiratory balance. Its treatment is the nocturnal non-invasive
ventilation.

Objectives: The aim of the study was to evaluate our practices in the area of home non-
invasive ventilation through the development of a standardized annual pluridisciplinary
consultation.

Methods: This was a descriptive, prospective and monocentric study. All children who had
non-invasive ventilation at home and supported in our unit the January 1, 2016 were included.
Seven patients were excluded from the study (five due to tracheostomy, one due to palliative
ventilation and one due to relocated) and 38 were included. The primary endpoint was the
success of the ventilation defined by proper compliance (daily use and more than half of the
night without a suspension period) and the normalization of gas exchanges (defined on the
recordings of SpO2 and TcPCO2 under ventilation).

Results: For 54% it was a success: 65% had a proper compliance and 88% had ordinary gas
exchanges. Success group used non-invasive ventilation longer than the other: 1,7 years (IC
95% (0,02-3,36) p=0,048). Other relevant factors (patient age, underlying pathology,
existence of side effects) were identical in the two groups.

Conclusion: The success rate in this study is closed to studies reported in literature and
encourages us into the development of a specific monitoring procedure with an early
reassessment regarding the childs to failure of their support.

Key words: non-invasive-ventilation, chronic respiratory failure, children.
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