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1 Rappels
1.1 Deéfinitions
1.1.1 Handicap

L’étymologie du mot « handicap » remonte a 'Angle¢ du XVIleme siecle. Il est la
contraction de I'expression « Hand in cap », sd& #ain au chapeau » en francais. Cette
expression était utilisée au cours d’'un systemdrae dans lequel un arbitre estimait la
différence entre les deux objets échangés et diépmsasomme d’argent compensatrice dans
un chapeau. Il s’agissait donc d’'un systeme quit gaur but de rendre équitable le troc. Ce
terme fut par la suite appliqué au domaine du spaitexemple lors des courses hippiques, les
chevaux jugés meilleurs étaient lestés d’'un poils @améliorer I'équité. Le terme de
handicap prendra son sens médical a partir deeard#50. Cette définition a évolué avec les
enjeux et les conséquences qui lui sont liés. Ndloss voir les deux définitions officielles
utilisées actuellement dans le milieu médicalgahelle internationale, puis francaise. C’est en
2001 que l'organisation mondiale de la santé (ONp8plie la CIH-2 : Classification
Internationale du fonctionnement, du Handicap dadanté. Un de ses buts est d’unifier et de
normaliser le langage international utilisé pourcrdé les états de santé. Elle met en
perspective : 'organisme, la personne en taningidu et la personne en tant qu'étre social
selon deux listes de base 1) les structures ettibmscorganiques ; 2) les activités et la
participation. Le fonctionnement correspond a ledppositif : les fonctions organiques, les
activités de la personne et la participation am sl& la société. Le handicap correspond a
'aspect négatif : derme générique désignant les déficiences, lesaliions d’activité et les
limitations de la participation. Il désigne les &gps négatifs de I'interaction entre un individu
(ayant un probléeme de santé) et les facteurs ctuebx dans lesquels il évolue (facteurs
personnels et environnementawx)On en distingue quatre grands types : physjgeesoriels,

mentaux et psychiques



Tableau 1 — Définitions se rapportant a la situatae handicap

HANDICAP
Aspect négatif Déficience Limitation Limitation de
d’activité participation
Structure Fonctions Structures Activité Participation
atteinte organiques anatomiques
Définition Fonctions Parties du corps | Exécution d’'une | Fait de prendre
physiologiques humain telles que| tache, ou le fait | part a une

des systemes
organiques (y
compris

psychologique)

les organes, les
membres et leurs

composantes

pour une personn
de faire quelque

chose

asituation de la vie

réelle

Figure 1- Processus du fonctionnement et du hapdicderactions entre les différentes

composantes, selon la CIH-2
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La loi francaise du 11 février 2005 portant sug#kté des droits et des chances, la
participation et la citoyenneté des personnes lbapdes (aticle 114, code de l'action sociale
et des familles) donne la définition suivanteCenstitue un handicap, au sens de la présente
loi, toute limitation d’activité ou restriction dearticipation a la vie en société subie dans son
environnement par une personne en raison d’'uneaditd substantielle, durable ou définitive
d’'une ou plusieurs fonctions physiques, sensosglteentales, cognitives ou psychiques, d’un
polyhandicap ou d'un trouble de santé invalidant

Il est intéressant de remarquer que dans ces défimitidns le handicap nait du
retentissement fonctionnel social d’'une Iésion peut étre soit d’origine somatique soit
d’origine psychique. Ces définitions montrent égedat I'évolution du terme handicap qui
passe d’'un systeme d’équité allant contre le mus & la définition d’'un groupe de personnes
ne pouvant pas accéder a un fonctionnement «nermbé handicap n’est donc pas

uniquement un sujet médical mais bien une quesigosanté et de sociéte.

1.1.2 Polyhandicap

Le terme de polyhandicap est utilisé pour la premi®is en 1969, pas Elisabeth
Zucman, dans la revue Readaptation, et sa définisdt donnée en 1985 dans le rapport du
groupe de travail du Centre Technique National ullEés et de Recherches sur les Handicaps
et les Inadaptations (CTNERHI). Il fut officialig@r la circulaire ministérielle n°86-13 du 6
mars 1986 qui reprend les définitions publiéeslpagroupe de travail du CTNERHI. Une
annexe spécifique lui est consacrée dans le dét89-19 du 27 octobre 1989.

Le polyhandicap est unhandicap grave, a expression multiple, chez lesqleel
déficience mentale sévére est associée a des @oubbteurs, entrainant une restriction

extréme de 'autonomie ().



Le polyhandicap est donc une définition spécifigaetrirancaise. Elle est intéressante
car elle met en avant un aspect fonctionnel duibapdjui est essentiel : la perte d’autonomie
et les difficultés de relation, sans distinctioilégique. Les autres définitions valorisent
I'étiologie et le retentissement sur les structunggmniques.

La déficience mentale sévere correspond, seldagaification de I'OMS, a un quotient
intellectuel (QI) inférieur a 40. Cette déficierse traduit cliniguement par un niveau mental
qui ne dépasse pas 2 ou 3 ans, accompagné d'ud meassif de toutes les acquisitions et d’'un

langage réduit a quelques mots ou phonémes.

1.1.3 Autres termes utilisés

L’infirmité motrice cérébrale (IMC) est définie d969 par le Pr. Tardieu. Elle regroupe
des troubles moteurs prédominants et non évoldifs a une Iésion cérébrale fixée
«conséquence d'une lésion pré, péri ou postnatalecqme» pouvant «’accompagner
d’atteintes sensorielles et d’atteintes partieltess fonctions supérieures a I'exception d’'une
déficience intellectuelle (2). L'infirmité motrice d’origine cérébrale (I®IC) est une situation
d’infirmité motrice (IMC) associée a un retard nant

La paralysie cérébrale (PC ou cerebral palsy emae)gest définie en 2007 par le Dr.
Rosenbaum. Elle @ésigne un groupe de troubles permanents du dgwetoent du mouvement
et de la posture, responsables de limitation diatds, imputables a des événements ou
atteintes non progressives survenus sur le cergaaléveloppement du foetus ou du nourrisson.
Les troubles moteurs de la paralysie cérébrale ssmtivent accompagnés de troubles
sensoriels, perceptifs, cognitifs, de la commuioca¢t du comportement, par une épilepsie et
par des problémes musculo-squelettiques secondaif@. Il n’existe pas de limite d'age
claire, mais les trois premieres années de vie sontnoment crucial car les Iésions sont

constituées avant I'acquisition des fonctions atés et sont non évolutives. Cette définition
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varie en fonction des auteurs. Une étude épidégimpe de 1998, chez 1649 enfants atteints
de PC, montre que 33,4% n’avaient pas de marclaauie, et 23,1% avaient un QI inférieur

450 (4).

Figure 2 - Représentation schématique des diffésedéfinitions

Déficience motrice Déficience intellectuelle

1.2 Epidémiologie
1.2.1 En France

Une des premieres études sur I'épidémiologie dulicap a été réalisée en région
parisienne par Salbrewt al. en 1979. Elle montre des prévalences de 0,5/& Q(® pour le
plurihandicap (pas de déficience intellectuelleasdairement) et de 2 a 2,5/1 000 pour le PH
(5). Rumeau-Rouquettet al. en 1998 se sont intéressés aux enfants d’agairgcoks entre
1975 et 1985 atteints de handicap, dans 3 dépamnterde France (6). En limitant le PH a une
déficience neuro-motrice avec déficience intellelieu profonde et un état grabataire, la
prévalence était de 0,73/1 000. Si la définiticaittlus large sur le plan de 'autonomie mais

excluait les retards mentaux légers ou modérés coglduisait a une prévalence de 1,28/1 000.
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Juzeau et al. se sont intéressés aux enfants RHlédea 19 ans dans le département du Nord

de la France (7). lls montraient une prévalence,d& 000.

1.2.2 Internationale

Le PH étant une définition francaise, les étuddserirationales s’intéressent donc
principalement a la PC qui est une définition moewrictive. Une étude réalisée par le groupe
européen de surveillance de la PC, qui regroupeebdres de 8 pays, s’est intéressée aux
enfants atteints de PC agés de plus de 4 ansntres1®76 et 1990 (8). Elle a montré une
prévalence de la PC de 2,08 pour 1000 naissanas @42 pour 1000 naissances chez les
enfants associant une PC a un déficit intellectéeére et pas d’acquisition de la marche. Sellier
et alse sont intéressés aux enfants atteints de P@nir@s1980 et 2003 (9). lls ont montré que
pendant cette période la prévalence de la PC andénile 1,9 a 1,77 pour 1000 naissances
(p<0,001).

Les études nord-américaines ont montré des pré&edeentre 2,6 et 3,6 pour 1000
naissances (10,11). En Inde il est retrouvé uneafeace de 2,27 pour 1000 enfants de moins
de 10 ans (12). La prévalence semble donc compadais différentes régions du monde, et
ne semble pas nécessairement influencée par lansaeio-économique des pays. Cependant
ces chiffres sont probablement sous-évalués étannhél la difficulté de colliger ces
informations, qui est dépendante de I'organisatioisysteme de soins, de la reconnaissance et

de la prise en charge du handicap.

1.2.3 Etiologies
Les étiologies du PH sont variées. On peut leséwdiffcier par le moment du
développement de I'enfant ou I'atteinte cérébrdstsconstituée : prénatal, périnatal et

postnatal. La limite d’age entre périnatal et puaial varie selon les études. A chaque période,
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correspondent des étiologies différentes qui peugar acquises ou constitutionnelles. Une

part non négligeable des étiologies reste indéte¥eni

La prévalence varie selon les définitions utilisées progrés des moyens diagnostiques
ont fait diminuer le nombre de PC imputées aux esp&rinatales. Pour la PC, on peut retenir
les données suivantes : 75% de causes prénataedotde causes périnatales et 10 a 18% de
causes postnatales (13). Les études s'intérespanifiguement au polyhandicap sont plus
rares. En 2004, Pernesal chez 204 enfants PH nés entre 1974 et 2001 ppori que 74%
des enfants ont un diagnostic précis, dans 61,86akeil est imputé a des causes anténatales,
dans 16,6% des cas a des causes périnatales %t @ds8cas a des causes postnatales (14). La

proportion d’étiologies non retrouvées varie eieet 40% selon les études (15).

1.2.3.1 Causes prénatales

C’est le groupe étiologique principal. Il comprende majorité de malformations
cérébrales, environ 15% qui peuvent s’intégrer densontexte polymalformatif. La place des
pathologies génétiques est également importanestenée entre 15 et 40%. Des lésions
vasculaires peuvent également se produire (occludm® l'artere cérébrale moyenne par
exemple). Les causes acquises au cours de la gsessent plus rares et surtout dues a des
infections materno-foetales (CMV, rubéole, toxoplase) ou a I'exposition a des toxiques
(alcool) (13,15).

Nous savons que la période maximale de vulnérahilit cerveau au cours de son
développement est entre |&£26 et la 34™¢semaine de gestation (16). La localisation etge t
d’atteintes retrouvées en IRM permettent d’évalaanoment de survenue d’'une Iésion : les
malformations constitutives sont présentes des remigr trimestre, les atteintes péri-
ventriculaires de la substance blanche se formeriinede deuxiéme et début de troisieme
trimestre, les Iésions cortico-sous-corticalesest ganglions de la base sont acquises en fin de
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troisieme trimestre (17). De méme les anomaliephwogiques n’apparaissent qu’une fois la

structure formée.

1.2.3.2 Les causes néonatales

Elles sont principalement acquises avec en prdimieles hémorragies intracraniennes
et les souffrances cérébrales anoxo-ischémiquds, \pennent les infections (16,18). La
prévalence de la PC augmente avec la prématuatéeXemple chez les extrémes prématurés
(<28SA), la prévalence est de 71,4/1000 naissawcoesre 1,41/1000 pour les enfants nés a
terme. Cependant la prématurité seule n’est pasause de PC et la part de PC réellement due
a un événement anoxo-ischémique péri-natal estlude gn plus limitée par les étiologies
prénatales. En effet une mauvaise adaptationia Extra-utérine peut étre due a une pathologie
neurologique a début prénatal. Des critéres stoigt$té établis pour pouvoir imputer une PC
a une anoxo-ischémie périnatale : acidose métamléyr un préléevement au scalpe ou en
artériel au cordon ombilical ou a proximité de laissance (pH<7,00 et déficit en base
>12mmol/L) ; installation d’'une encéphalopathie metale sévere a modérée chez un enfant de
plus de 34 semaines de gestation ; et une PC deytigdriplégie spastique ou avec dyskinésies
(19). Ces criteres sont confortés par un contert@alssance compatible avec une anoxo-
ischémie, comme une procidence du cordon ou un to@mearétro-placentaire. D’autres

évenements comme des hypoglycémies ou un ictetéaigpeuvent étre responsables de PC.

1.2.3.3 Les causes postnatales

Elles représentent entre 1,4% et 24% des causB€ dm fonction des pays (20) et il
semble y avoir une tendance a la diminution (21,B2ux études récentes montrent que les
principales causes post-néonatales acquises derfPCisfectieuses (majoritairement dues aux

meéningites), traumatiques, vasculaires et hypoxigua prévalence de chacune de ces causes
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est influencée par la région géographique de l&tutbtamment en ce qui concerne les
politiques de prévention (par exemple les vacaimatiou la sécurité routiere). Ces deux études
s’accordent sur le fait qu’un petit poids de naisgaest associé a un risque plus important de
survenue de PC. L’expression clinique de la PCrattwlépendre de I'étiologie, ainsi les cas
de PC dus a des causes infectieuses semblentaeoprédominance des atteintes motrices et
epileptiques séveres (21). Il est également intéresde tenir compte de la durée et de la
séverité de l'agression cérébrale. Cependant isamable pas y avoir de corrélation entre

I'étiologie prénatale ou postnatale et I'expresgieria PC (22).

1.2.3.4 Les causes génétiques

La question d’'une potentielle étiologie génétiqueRiH ou de la PC peut étre abordée
de différentes facons: symptdome d'une maladie tifues complication d’'une maladie
génétique ou complication d'une prédisposition ggaeé.

L’association a d’autres comorbidités (retard mientlysmorphie, malformation,
épilepsie) fait évoquer la PC comme élément duetablclinique de certains syndromes
d’étiologie génétique. Par exemple : le syndrom&dt et les anomalies du geM&CP2 le
syndrome d’Angelman et les anomalies du déB&3A le syndrome de West et les anomalies
du geneARX En dehors des syndromes, certaines études coranmteddédentifier des genes
associés a certain type de PC : le type ataxigaét §ées a un locus e9p12g12(23), le type
spastiques avec les |di24 a 2524).

D’autres cadres diagnostiques sont: les maladiégbuligues (les désordres du
métabolisme des purines et pyrimidines, les déeerdu cycle de l'urée, les déficits en 3-
hydroxybutirate, les déficits en pyruvate déshydrase, et les lactacidémies congénitales) et
les malformations cérébrales (schizencéphalie, npé@halie, polymicrogyrie,

holoprosencéphalie).
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La PC peut également étre une complication d’uniegb@gie génétique : par exemple
une seéquelle d’accident vasculaire cérébral daocadee d’une pathologie de la coagulation ou
de I'hémoglobine.

Les prédispositions géenétiques sont probableméas la un risque plus important de
développer une PC dans des conditions d’agressi@bi@le. Récemment il a été montré que
les polymorphismes au niveau de I'apolipoprotéingdtirraient avoir un impact sur la
susceptibilité du cerveau aux lésions anoxo-ischeen(25). De méme on peut imaginer des
« séquences » génétiques associant une préedispasitla prématurité et une prédisposition a
la PC. Un autre enchainement possible est une risuaeaptation a la vie extra-utérine due
aux caractéristiques d’'une pathologie sous-jacgraeexemple une hypotonie dans le cadre

d’'une maladie neurologique), entrainant une anggbémie.
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Tableau 2 - Etiologies des paralysies cérébralaeguges en post-néonatal, Reid et al. (19)

Table 2 Distribution of causes of post-necnatslly acquired cerebral
palsy by gender, 1970-1999

Apparent cause Male Female Total,
) ) (¥
Infection
CNS-bacterial 34 16 50 (14.8]
CNS-viral 8 10 18 (53]
CHS-unknown [i} & 6 (1.8
Septicaemia o 1 1[0.3])
Total infection 42 33 75 (22.1)
Traumatic head injury
Nor-accidental injury 20 13 33 (8.7)
Motor vehicie accident 16 10 26 [7.7)
Motor vehicie-pedestrian accident 14 1 15 (4.4)
Eall 3 2 5 (1.5}
Other 1 0 103)
Unknowen 2 1 309
Total head injury 54 27 3 (24.5)
Cerebrovascular accident
Spontaneousiunknown 18 1 20 (B.6]
Pert-operativelpost-operative 15 8 23 [6.3)
Cardiac complication 4 B 12 (3.5}
Moya moya 2 2 4 (1.2
Other 3 1 4 (1.2
Total cerebrovascular accident 42 30 72 (13
Hypaxia and other encephalopathy
Perroperativelpost-operative 11 5 16 (4.7)
Post sezure ] & 15 (4.4}
Apparent life-threatening events 11 3 14 (4.1)
Gastroenteritis & & 12 [3.5)
Cardiorespiratory arrest *y & 13 (3.8}
Near drowning 5 4 927
Cardiac complication 3 2 5 (1.5}
Reye syndrome 3 1 4 (1.2}
Asthma 2 0 2 (0.6
Post immunisation o 3 3 (0.99
Burns encephalopathy 0 1 1 (03]
Carbon monoxide poisoning 1 Q 1(03])
Chemotherapy 1 (2 103
Hypertension 1 (4] 1 (03]
Hypoglycaemia 1 (4} 103}
Post radiotherapy 1 0 103}
Thoracic traurma 1 0 1(03)
Unknown 2 4 6 (1.8
Total acute encephalopathy 85 41 1086 [(31.3)
Unknown cause 2 1 3 (0.9
Total pior) 132 339 (100.0)

CNS, central nenvous system,

Tableau 3 - Principales maladies métaboliques raspble de paralysie cérébrale, Schaefer
et al. (26)

Table 1 Recently Described Metabolic Conditions Associated
With CP Phenotype

Glucose transport disorders

Sulfite oxidase

Molybdenum cofactor

Serine biosynthesis disorder

Glycine cleavage encephalopathy
Creatine biosynthesis disorder
Neurotransmitter disorders

Nonlactic acidemia Leigh syndrome
Adenylosuccinate lyase deficiency
Congenital disorders of glycosylation
Glutamate transporter EAAT1
2-methylbutyryl-CoA dehydrogenase deficiency
Mitochondrial disorders
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1.3 Enfants polyhandicapés et urgences médicales
1.3.1 Motifs d’admissions
1.3.2 Spécificités des enfants polyhandicapés

Les besoins de santé des enfants polyhandicapéglssnmportants que ceux de la
population générale. Murptet al ont observé 37000 hospitalisations d’enfantsratiele PC
et les ont comparées a des hospitalisations d’'enfeon atteints de PC. Les hospitalisations
non programmeées représentaient presque 2 tierhagstalisations, la durée moyenne de
séjour était de 6,3 jours (contre 4,1 jours, p<D)PBn moyenne 1,7 gestes par hospitalisation
étaient réalisés (contre 1,1 p<0,001) et le tawdéees au cours de I'hospitalisation était
significativement 2 fois plus important (1,1% cen@,5%, p<0,001) (26). Youngt al ont
observé chez 587 patients agés de 13 a 17 anstsatte PC, un taux d’hospitalisation annuel
4,3 fois supérieur a la population générale du eé@ge (p<0,01) (27). Dhimat al ont étudié
339 patients atteints de PC (33% ages entre 0 angpdans le cadre de la prise en charge
opératoire et post-opératoire d'une appendicectoritgee ont montré une augmentation
significative de la durée moyenne de séjour en-ppétatoire (5,2 jours contre 2,9 jours), et
une augmentation globale des risques de survenueodgplications, notamment de
pneumopathie (odds ratio 4,26 ; p<0.001) et deuasde syndrome de détresse respiratoire
aigue (odds ratio 7,36 ; p<0.001) chez les patiatiesnts de PC. Il n’y avait pas de difféerence
significative de la mortalité observée (28). Lespitalisations des patients atteints de PC sont
donc plus fréquentes, plus longues, et se compiiqulas souvent.

Plusieurs études se sont intéressées aux motidspitialisation (hors réanimation) des
enfants atteints de PC et ont trouvé des résutatgparables. Youngt al, ont rapporté chez
587 enfants atteints de PC, agés de 13 a 17 am<l5§a des hospitalisations sont dues : a un
épisode d’épilepsie (12,8%), a des motifs respimedo(pneumopathies 12,6% et motifs non

infectieux 5,9%) et a des problemes orthopédigmedférmations, scolioses, luxations) (17%)

18



(29). Il est intéressant de noter que dans cettgeéles motifs orthopédiques, et les motifs
respiratoires non infectieux (asthme, épanchemkmnirad, insuffisance respiratoire) étaient
spécifiques de cette tranche d’age, par comparasgrneunes adultes. Murpley al sur un

groupe d’enfant atteints de PC, d’age moyen 8 amisirouvé des motifs d’hospitalisations
similaires : respiratoires (25,9%), neurologiqu28,§%) et musculo-squelettiques (17,8%)

(26).

1.3.3 Epilepsie
Environ un tiers des patients atteints de PC ptéaenne épilepsie (30,31). Koeg

al. se sont intéressés aux enfants atteints de Bfileptiques (n=32) et les ont comparés aux
enfants épileptiques non atteints de PC (n=59tud€ montrait que I'état de mal épileptique
survenait plus frequemment chez les enfants adtdmtPC (16% contre 1,7% respectivement,
p<0,05). Le contrdle de I'épilepsie était plus idifeé, avec ['utilisation importante de
polythérapie (25% contre 3%, p<0,05) et d’antiégitues de 2" ligne (31% contre 6,7%,
p<0,05) (31). Merkt al ont comparé des patients atteints de PC sarep8jal(n=42) et avec
épilepsie (n=56). Un patient PC atteint d’épilepsi@té par polythérapie, avait un risque 8 fois
plus important de mauvais contrdle de I'épilepsi@uq patient traité par monothérapie. Les
formes de PC associées a I'épilepsie étaient égalepius séveres : le retard mental y était

jusqu’a 4 fois plus fréquent (32).

1.3.4 Détresse respiratoire

Les étiologies des détresses respiratoires chembasits atteints de PC sont diverses
avec au premier plan les pneumopathies infectieuSes enfants présentent un terrain
respiratoire fragile associant des troubles retpnes restrictifs, des troubles de la déglutition,

une toux inefficace, un reflux gastro-oesophagiRousseawet al. chez 133 patients décédés
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atteints de PH (70 enfant, 63 adultes) pris engehdans 2 centres spécialisés en France, ont
montré que les pneumopathies étaient la premigérgecde déces (63,2%) (33). Reddihoagh

al. chez 155 enfants décédés atteints de PC en Aeistnat montré que la premiére cause de
déces étaient les pneumopathies (39%), et ils stapet qu’elles aient causé la majorité des

déceés d’étiologie non retrouvée chez ces enfadds (3

1.4 Considérations éthiques

Lorsque I'on aborde le sujet des enfants PH, Iastire de I'obstination déraisonnable se
pose. Il s'agit d’'une notion qui apparait officeathent dans I'article 1 de la loi Léonetti de
2005 : relative aux droits des malades et a ladénvie : «ces actes ne doivent pas étre
poursuivis par une obstination déraisonnable. Lords apparaissent inutiles,
disproportionnés ou n'ayant d’autre effet que lelseaintient artificiel de la vie, ils peuvent
étre suspendus ou ne pas étre entrepri€ette notion se substitue a I'idée « d’acharmgme
thérapeutique ». Jean Léonetti I'a décrite erstcatéres non cumulatifs :

- L’inutilité définit I'incapacité d’'un traitement atteindre son objectif. On y trouve un
équilibre entre I'objectif pour le patient et I'@atif purement médical.

- La disproportion, que représente le rapport béeéfsrjue, soit d’'un traitement qui
aurait des effets secondaires disproportionnésgmguort a son objectif, soit de I'effet
attendu d’un traitement (comme par exemple maintene nutrition artificielle qui
prolonge la vie dans des conditions difficiles).

- Le maintien artificiel de la vie, tout en tenantngme que dans le contexte de
réanimation une ventilation artificielle peut n&utilisée que transitoirement le temps
de traiter la cause de la détresse respiratoire.

Dans le cas d'un patient conscient et majeur, egleist le seul a pouvoir décider du

caractére déraisonnable d’une situation médicagddiatrie pose cette premiére difficulté : il
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est certain que l'avis de I'enfant doit étre pmsocempte mais peut-il prévaloir sur celui de ses
parents en cas de divergence ? En situation deesReél question est encore plus complexe du
fait de la faible capacité de communication etelation de ces enfants.

Le caractere définitif du PH, parfois évolutif, etages enfants ayant une autonomie limitée
et 'absence de projet de soins curatifs, impose@ réflexion éthique. Une démarche de
meédecine palliative peut étre développée. Dansooéekte, trois notions importantes sont a
prendre en compte : la qualité de vie, le projetidela capacité physique et psychique de ces
enfants a vivre et recevoir les soins que nousgeyposons. L'équilibre entre ces trois points
permet de donner un sens a leur prise en chargs, l@en pour I'enfant et sa famille que pour

les soignants.
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2 Objectifs de I'étude

Les enfants présentant des pathologies chroniguiesnorisque 3 fois plus important de
maladies aigués séveres et d’hospitalisations nogrgmmeées en réanimation que des enfants
sans antécédents (35). Lorsque le pronostic vélakrgagé chez un enfant PH et que des
traitements lourds doivent étre mis en place, Bstjan de I'obstination déraisonnable se pose.
Dans quelle mesure est-il raisonnable de prodidesisoins de réanimation a un enfant dont le
projet et la qualité de vie sont limités et powuel il n’y a pas de projet curatif ? Il existeanit
d’enfants que de réponses a cette question efiéxioh est d’autant plus difficile qu’elle doit
étre rapide lors d’'une prise en charge en urgdhge.s’agit pas dans cette étude de s’opposer
a la réanimation des enfants PH mais plutét d’dlyjecce qui est actuellement mis en place
lors de leur prise en charge en réanimation mésli€al effet il n’existe pas actuellement d’état
des lieux de la prise en charge de cette populationtel travail permettrait de dégager les
problématiques et enjeux poseés par la prise ergeltes PH en réanimation médicale.

L’objectif principal de I'étude est de décrire lefil clinique des enfants PH hospitalisés
en réanimation pour décompensation aigué. Les tifisjsecondaires sont : décrire les motifs
d’hospitalisation et le niveau de traitement aursalu s€jours en réanimations, rechercher les
facteurs de risque de type de décompensation aiiguéye la frequence et les conséquences

des décisions éthiques au cours de ces hospii@tisat
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3 Patients et méthode
Il s’agit d’'une étude rétrospective, réalisée darservices universitaires de réanimation
meédicale pédiatrique d’ile de France : I'hépitahand Trousseau, I'h6pital Necker — enfants

malades, I'hdpital Raymond Poincaré, hopital Robetdbré.

3.1 Criteres de sélection des patients

Nous avons inclus les patients PH de plus de 2 hmspitalisés en urgence en
réanimation médicale pédiatrique dans I'un desmntree d'lle de France, entre |& fanvier
2013 et le 31 décembre 2015. La définition de pahglicap retenue pour cette étude
est I'association d’un déficit mental sévére einddéficit moteur sévere.

Pour identifier les patients PH dans les différaetyvices, 2 méthodes ont été utilisées.
Dans 3 centres nous nous sommes aidés déTa@Rssification Internationale des Maladies
(CIM 10), en associant plusieurs codes correspdnaiax caractéristiques du polyhandicap
(déficit moteur, déficit mental, état grabatair®ans 1 centre cette méthode n’a pas permis
I'identification des patients. Nous avons donds#ile tableau d’activité du service ou des mots
clefs résumaient les hospitalisations et nous agefectionné les patients identifiés par des
termes équivalents a ceux choisis pour la CIM birous les patients identifiés, le diagnostic

de polyhandicap a été confirmé par les donnéemjuls des comptes rendus.

3.2 Données recueillies

Les données ont été recueillies par un seul irgegstur a partir des compte-rendu
d’hospitalisation. Concernant les caractéristigdes patients, les données suivantes ont été
relevées : age, sexe, poids, lieu de vie, étioldgipolyhandicap, antécédents d’hospitalisations
en réanimation (hors réanimation néonatale), adaxé d’hospitalisations non programmeées

au cours de lI'année précédente (en réanimatioarstrbanimation) et le niveau de traitement
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préalable a I'hospitalisation. La description djue de ces enfants a été faite selon les 4 grands
syndromes neurologiques : épilepsie et/ou myoctpregndrome pyramidal et/ou spasticité,
syndrome extrapyramidal et/ou dystonie et syndratagique. La présence d’'une scoliose, y
compris traitée chirurgicalement, a été prise anpgte. Le niveau de traitement préexistant a
I'hospitalisation a été défini par le nombre depdistifs médicaux utilisés quotidiennement :
soutien nutritionnel par sonde nasogastrique oura@gemie ; soutien respiratoire par
oxygénothérapie, ventilation non invasive (VNI), machéotomie ; antécédents de chirurgie
orthopédique ; traitements médicamenteux (nombiteaitements a visée neurologique, prise
d’'une antibiothérapie au long cours, prise dedraént a visée respiratoire au long cours). Les
traitements par scopolamine, mélatonine, le régigtegene et les nutritions spécifiques des
maladies métaboliques n’ont pas été comptés dangiéements neurologiques.

Nous avons distingué 3 parcours pour arriver enimgation : a partir du domicile en
passant par le SAMU ou un service d’accueil desnogs, depuis un centre médicalisé, depuis
un service hospitalier. Les gestes de réanimatibregris lors de ce parcours par un medecin
n'appartenant pas au service de réanimation omeéteeillis (prise en charge d’un arrét cardio-
respiratoire, remplissage vasculaire, intubati@nfysion intra-osseuse). Le motif principal de
transfert en réanimation et le diagnostic finaénet ont été relevés.

L’hospitalisation en réanimation a été décrite pew suppléances des différentes
fonctions (respiratoire, hémodynamique, digestierale et métabolique, neurologique) et leur
durée. Nous avons pris en compte les nouvelles&apges d’'organe et une majoration d’'un
traitement de support.

Les supports respiratoires ont été décrits soitgoelNI, soit par la ventilation invasive
conventionnelle, soit par la ventilation invasiaute fréquence et les valeurs maximales de la

Pression Expiratoire Positive (PEP), de la Fradimgpirée en oxygene (FiO2) ont été relevées.
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Les supports hémodynamiques ont été décrits parida en place d’'un soutien par
amines vasopressives (dobutamine, noradrénaliménalthe) et le nombre de remplissages
vasculaires. En cas de survenue d’'un arrét caedipiratoire au cours de I'’hospitalisation,
nous avons relevé si une réanimation cardio-pulin@reaeu lieu et précisé si un massage
cardiaque externe, de I'adrénaline ou un choc réidgiet externe ont été administres.

Pour la fonction rénale et métabolique, la présetiene insuffisance rénale et a la mise
en place d’'une hémofiltration ont été relevées.

Les gestes invasifs realisés (cathéters cent@angtions, drains, intubations, sondes
urinaires, sondes nasogastriques) ainsi que lepla@tions de la réanimation ont également
éeteé recueillis.

Les réunions de concertation pluridisciplinaire€H et leurs décisions sur la prise en
charge ont été qualifiées de la maniére suivapss :de limitation des thérapeutiques actives,
limitation des thérapeutiques actives, diminuti@s thérapeutiques actives, prise de décision
concernant une hospitalisation ultérieure en réatian.

Les analyses statistiques ont été faites avaaleiél biostaTGV, en utilisant des tests
statistiqgues non paramétriques pour les donnéépamtiantes (Wilcoxon-Mann-Whitney pour
les valeurs continues, Fisher pour les valeurséliss) et pour les données appariées (McNemar

pour les valeurs discretes et t de Student poun@emappariées pour les valeurs continues).
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4 Résultats

4.1 Caractéristiques des patients
L’ensemble des résultats épidémiologiques est ptésians le tableau 4

Dans cette étude 96 patients ont été inclus, reptést 143 hospitalisations en urgence
en réanimation pédiatrique. Soixante-deux pati@#6 ; 65%) ont été hospitalisés une seule
fois et 34 patients (34/96 ; 35%) ont été hospiéaliau moins 2 fois. Un tiers des patients
représentait la moitié des hospitalisations. L'éggyen a la premiére hospitalisation était de
11+5 ans. Six patients ont été admis en réanimgiéaliatrique alors qu’ils étaient agés d’au
moins 18 ans et 1 patient a eu 2 ans au courhdspitalisation. Les patients agés de 12 a 18
ans représentaient 38% de la population. Le rassixes était de 45 filles pour 51 garcons.
Le lieu de vie de ces enfants était principalenteedobmicile familial pour 53 patients (53/96 ;
55%), un centre médicalisé en externat pour 2Z2paEti(22/96 ; 23%), en internat pour 21
patients (21/96 ; 22%).

Au cours de I'année précédant lefff hiospitalisation au sein de cette étude, 18 patient
(18/96 ; 19%) avaient été hospitalisés de maniere programmée, dont 7 en réanimation.
Vingt patients (20/96 ; 21%) avaient déja été hadipes en réanimation en urgence au cours
des années précédentes (hors réanimation néonatale)

Les descriptions cliniques des atteintes neurolaggassociées au PH étaient la
présence d'épilepsie et/ou myoclonies chez 70 mati€’0/96 ; 73%), dont 60 patients avec
une épilepsie seule, 1 patient avec des myoclessetes et 6 patients avec les deux. Un
syndrome pyramidal et/ou une spasticité étaieragmts chez 55 patients (55/96 ; 57%), dont
30 patients avec un syndrome pyramidal seul, lieqtatavec une spasticité seule et 15 patients
avec les deux. Un syndrome extra-pyramidal et/oe dystonie étaient présents chez 19

patients (19/96 ; 20%), dont 5 patients avec udisyme extra-pyramidal seul, 14 patients avec
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une dystonie seule et 1 patient avec les deuxybldreme ataxique était présent chez 4 patients
(4/96 ; 4%). Une scoliose était présente chez 8@mnia (33/96 ; 34%).

Concernant les étiologies responsables du PH atiérs (41/96 ; 43%) avaient une
pathologie neurologique, métabolique ou génétigeatifiée. Trente-quatre patients (34/96 ;
35%) n'avaient pas d’étiologie retrouvé. Parmi 8wetaient nés prématurés sans complications
mais présentaient des malformations cérébrald®Elbu un contexte syndromique, pour 12
d’entre eux le terme de naissance n’était pas connu

Treize patients (13/96 ; 14%) avaient un PH did&amomalie de la grossesse ou péri-
natale. Parmi eux 4 patients étaient nés prématuneaés systématiqguement dans un contexte
d’anoxo-ischémie, pour 3 patients le terme de aaiss n’était pas connu.

Huit patients (8/96 ; 8%) avaient un PH acquis. rPaucun patient une prématurité
simple n’a été retenue comme étiologie du PH stjiee le terme de naissance n’était pas connu,
la présence d’autres anomalies (antécédents famjl@ntexte de consanguinité, antécédents
familiaux, age de début des symptdmes) a permichliee I'hypothese de la prématurité. Le

détail de chaque groupe est présenté dans le tablea
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Tableau 4 — Caractéristiques cliniques des pati¢émts de la premiere hospitalisation en

réanimation

Patients
n=9¢€

Age (ans)
2-6
6-12
12-18
>18

Filles/Garcons
Poids (DS), n=94

Lieu de vie
Domicile
Centre médicalisé, internat
externat

Antécédents d'hospitalisations sur I'année précedém
Hospitalisations non programmées>1/an)
Hospitalisations non programmées en réanimatiori{l/an)
Moyenne/patient, n=96

Antécédents d'hospitalisations en réanimation
Moyenne/patient, n=96

Présentations cliniques neurologiques
Epilepsies et/ou myoclonies
Syndromes pyramidaux et/ou spasticités
Syndromes extra-pyramidaux et/ou dystonies
Ataxies

Présence d'une scolio:

1145 [2 ; 24]
19/96 (20%)
35/96 (37%)
36/96 (38%)
6/96 (6%)

45/51

-1,622,3[-5,6 ; 9,6]

53/96 (55%)
21/96 (22%)
22/96 (23%)

18/96 (19%)
7196 (7%)

0,27+0,82 [0 ; 7]

20/96 (21%)

0,50+1,80 [0 ; 14]

70/96 (73%)
55/96 (57%)
19/96 (20%)
4/96 (4%)

33/96 (34%)

Les données sont exprimées pour les variablesetiescen nombre de patients (n) sur I'effectif
total et suivi du pourcentage (%), et pour lesalgds continues sous forme de valeur moyenne

+ déviation standard suivi des valeurs minimales&timale de I'échantillon [Min ; Max].
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Tableau 5 — Liste des étiologies du polyhandicap

Patients
n=9¢€
Anomalies de la grossesse et péri-nataled 3/96 (14%)
Anoxies périnatales 10/96 (10%)
Infection materno-feetale 1/96 (1%)
Infection a CMV 1/96 (1%)
Ictere nucléaire 1/96 (1%)
Prématurité simple 0/96 (0%)
Pathologies neuro-métaboliques 41/96 (43%)
Pathologies neurologiques et génétiqueq17/96 (18%)
Syndromes de Dravet 2/96 (2%)
Syndromes de Rett 2/96 (2%)
Syndrome d'Aicardi Goutiéres 1/96 (1%)
Ataxie télengiectasie 1/96 (1%)
Trisomie 21 1/96 (1%)
Hypoplasie ponto-cérébelleuse 1/96 (1%)
Autres anomalies génétiques 9/96 (9%)
Pathologies du métabolisme 20/96 (21%)
Anomalies innées du métabolisme |5/96 (5%)
Leucodystrophies 5/96 (5%)
Cytopathies mitochondriales 5/96 (5%)
Céroides lipofuscinoses 4/96 (4%)
Methémoglobinémie 1/96 (1%)
Autres pathologies neurologiques 4/96 (4%)
Syndromes de West 2/96 (2%)
Autres syndromes 2/96 (2%)
Acquises 8/96 (8%)
Arréts cardio-respiratoires 2/96 (2%)
Méningite, choc septique 2/96 (2%)
Accidents vasculaires cérébraux 2/96 (2%)
Traumatique 1/96 (1%)
Noyade 1/96 (1%)
Etiologies non connues 34/96 (35%)
Prématurité simple 0/96 (0%

Les données sont exprimées en nombre de patigraar(heffectif total et suivi du
pourcentage (%).



Concernant le niveau de traitement avant 'admissio réanimation le nombre moyen
de dispositifs médicaux par patient était de 1,8+Qges principaux par ordre de fréquence
étaient : la gastrostomie chez 50 patients (50/9@%), les antécédents de chirurgie
orthopédique (arthrodeses vertébrales et ténotopniesipalement) chez 21 patients (21/96 ;
22%), la sonde aso-gastrique chez 11 patients §1119%), la VNI (intermittente) chez 6
patients (6/96 ; 6%). Au cours des différents s&@n réanimation, 1 pompe a baclofene et 2
gastrostomies ont été mises en place. Le Tableeg®upe le détail de I'ensemble des
dispositifs médicaux présents avant la premiereisglom en réanimation.

Le nombre moyen de thérapeutiques médicamentewsedeaneurologique par patient
(anti-convulsivante, anti-dystonique, anxiolytiquait de 2,5+1,8. Dix-sept patients (17/96 ;
18%) étaient traités par bronchodilatateurs oui@uides inhalés. Quatorze patients (14/96 ;
15%) recevaient une antibiothérapie au long coBectfim préventif dans le cadre d’une
immunodépression, ou antibiothérapie alternée ptéxee dans le cadre de pneumopathies a
répétition).

Nous avons comparé les caractéristiques a la prefnaspitalisation, entre les patients
hospitalisés une fois (n=51), et ceux hospitalisénains 2 fois (n=23). Nous avons exclu les
patients ayant des antécédents d’hospitalisatiore@mmation et 2 patients pour lesquels le
délai de rehospitalisation était inférieur a 24hchne différence statistiquement significative
n’a été mise en évidence. Cependant, il semb&iby une tendance dans le groupe des enfants
hospitalisés a plusieurs reprises : ils préseritgkrs de syndromes extra-pyramidaux et/ou
dystonie (35% contre 16%, p=0,08), plus de synésomyramidaux et/ou spasticité (74%
contre 51%, p=0,08) et un poids moyen plus faffe3+1,7DS contre -1,4+2,5DS, p=0,1).

Les résultats complets sont présentés dans lesatabl/ et 8.
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Tableau 6 - Dispositifs médicaux habituels présemtmt la premiére

réanimation

hospitalisation en

Patients
n=96

Soutien nutritionnel
Sondes naso-gastriques
Gastrostomies

Soutien respiratoire
Oxygénothérapie
VNI
Trachéotomies

Dispositifs chirugicaux ou pour administration médcamenteuse
Antécédents de chirurgie orthopédique
Cathéter central
Pompe a Bacloféne

Traitements médicamenteux
Nombre de traitements neurologiques par patient, n86
Traitements par aérosols ou nébulisations au longoars
Traitements par antibiotiques au long cours

Nombre de dispositifs médicaux
0
1
2
>3

11/96 (11%)
50/96 (52%)

3/96 (3%)
6/96 (6%)
4/96 (4%)

21/96 (22%)
4/96 (4%)
0/96 (0%)

2,5+1,8 [0 ; 8]
17/96 (18%)
14/96 (15%)

24/96 (25%)
47/96 (49%)
24/96 (25%)
1/96 (1%)

Les données sont exprimées pour les variablestiiscen nombre de patients (n) sur I'effectif
total et suivi du pourcentage (%), et pour lesalddas continues sous forme de valeur moyenne
+ déviation standard suivi des valeurs minimalemn&timale de I'’échantillon [Min ; Max].
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Tableau 7 — Comparaison des caractéristiques alieggdes patients en fonction de leur nombre d’balsgations

Hospitalisation unique | Hospitalisations multiple
Patients Patients
n=51 n=23 p
Age (ans) 1045 [2 ; 20] 11+4 [3; 17] 0,3¢
Filles/garcons 23/51 (45,10%) 13/23 (56,52%) 0,45
Poids (DS) n=49;-1,4+2,5[-4,8 ; 9,6] -2,3+1,7 [-4,6 ; 2,4] 0,1
Lieu de vie 0,2¢
Domicile 29/51 (57%) 11/23 (48%)
Centre médicalisé, internat 11/51 (22%) 3/23 (13%)
externat 11/51 (22%) 9/23 (39%)
Etiologies 0,06
Non connues 19/51 (37%) 7123 (30%)
Anomalies de la grossesse et péri-natales 3/51 (6%) 6/23 (26%)
Acquises 5/51 (10%) 0/23 (0%)
Neuro-métaboliques 24/51 (47%) 10/23 (43%)
Antécédents sur lI'année précedénte 0,45
Hospitalisations non programmées1/an) 5/51 (10%) 4/23 (17%)
Présentations cliniques neurologiques
Epilepsies et/ou myoclonies 34/51 (67%) 19/23 (83%) 0,26
Syndromes pyramidaux et/ou spasticités 26/51 (51%) 17/23 (74%) 0,0¢
Syndromes extra-pyramidaux et/ou dystonies 8/51 (16%) 8/23 (35%) 0,08
Ataxies 4/51 (8%) 0/51 (0%) 0,3
Présence d'une scoliose 18/51 (35%) 7/23 (30%) 0,79

Les données sont exprimées pour les variablesétiiscen nombre de patients (n) sur I'effectif tetabuivi du pourcentage (%), et pour les
variables continues sous forme de valeur moyeroh&viation standard suivi des valeurs minimalesastimale de I'échantillon [Min ; Max].
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Tableau 8 - Comparaison du niveau de traitemengxistent lors de la premiere hospitalisation encton du nombre d’hospitalisations

Hospitalisation unique | Hospitalisations multiples
Patients Patients
n=51 n=23 p

Dispositifs médicaux

Nombre de dispositifs médicaux par patient 1,0+0,6 [0 ; 2] 0,9+0,8 [0 ; 2] 0,3¢
Soutien respiratoire

Oxygénothérapie 2/51 (3,92%) 0/23 (0%) 1

VNI 2/51 (3,92%) 1/23 (4,35%) 1

Trachéotomie 0/51 (0%) 0/23 (0%) 1
Soutien nutritionnel

Gastrostomies 25/51 (49%) 10/23 (43%) 0,8

Sonde naso-gastriques 8/51 (16%) 2/23 (9%) 0,71
Dispositifs chirugicaux ou pour administration médcamenteuse

Antécédent de chirurgie orthopédique 11/51 (22%) 7123 (30%) 0,5€

Cathéter central 4/51 (8%) 0/23 (0%) 0,3
Traitements médicamenteux

Nombre de traitements neurologiques par patient 2,3+1,6 [0; 7] 3,0+2,0[0; 8] 0,1¢

Patients traités par aérosols ou nébulisations 8/51 (16%) 4/23 (17%) 1

Patients traités par antibiothérapie au long cours 4/51 (8%) 4/23 (17%) 0,24

Les données sont exprimées pour les variablesetkscen nombre de patients (n) sur I'effectif tetiabuivi du pourcentage (%), et pour les
variables continues sous forme de valeur moyerhé&viation standard suivi des valeurs minimalesatimale de I'échantillon [Min ; Max].
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4.2 Prise en charge avant 'admission en réanimation

Trente-neuf patients (39/96 ; 41%) venaient du dden{avec ou sans passage par un
service d’accueil des urgences, transfert par IM8Au les pompiers), 38 patients (38/96 ;
40%) étaient déja hospitalisés, et 19 patient9@L920%) étaient adressés directement depuis
leur centre médicalisé. Pour 23 hospitalisatioB8123 ; 16%) des soins de réanimation ou des
gestes invasifs ont été réalisés avant I'admissidnpatients ont nécessité une intubation, 11
ont nécessité au moins 1 remplissage vasculauag@ose de perfusion intra-osseuses, 4 ont
recu un massage cardiaque externe, 4 ont recuadectialine et 1 patient a recu un choc

électrique externe.

4.3 Motifs d’hospitalisation en réanimation

Sur I'ensemble des hospitalisations, le premielifrdetprise en charge était la détresse
respiratoire, soit 85 hospitalisations (85/143 %¥9Les étiologies des détresses respiratoires
étaient en premier lieu les pneumopathies infes@islaverées (22/85 ; 26%), principalement
d’étiologie virale (15/85, 18%). Puis venaient fpeeumopathies d’inhalation (16/85 ; 19%).
Enfin on retrouvait les complications post-opéna®i(10/85 ; 12%). Cependant, ces étiologies
étaient parfois pluri-factorielles : 1 patiente @@ dospitalisée 4 fois pour pneumopathie
d’inhalation et crise d’asthme, et 1 patiente ah&tgpitalisée deux fois en une semaine pour
détresse respiratoire avec crise dystonique, etextend’infection virale garainfluenzae

Le deuxieme motif d’hospitalisation le plus fréqtiétait I'état de mal épileptique : 22
hospitalisations (22/143 ; 15%). Dans la moitié das, I'étiologie n’était pas retrouvée. Un
contexte infectieux a été mis en évidence dans §8/32 ; 36%), et une mauvaise observance
thérapeutique ou une modification thérapeutiguents dans 3 cas (3/22 ; 14%). Dans les

autres étiologies neurologiques aigués, on retibuadécompensations épileptiques sans état
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de mal, 1 suspicion de convulsion, 1 état de makahyque, 1 coma, 1 aggravation des
mouvements anormaux.

Le troisieme motif d’hospitalisation le plus fréequ@tait les troubles hémodynamiques,
soit 14 hospitalisations (14/143 ; 10%). On y t@t\ états de choc ou sepsis séveres et 5
arréts cardio-respiratoires.

Si I'on considérait les motifs d’hospitalisatiorrdadu premier passage en réanimation,
'ordre de fréquence restait inchangé. Nous avamsparé les patients lors de leur premiere
hospitalisation en fonction des 3 catégories d’ltabpations principales : détresse respiratoire
(n=54), détresse neurologique (n=20), détresse tgmamique (n=12). Les résultats sont
présentés dans les tableaux 9 et 10. Il y avaiifgigtivement plus de dispositifs médicaux par
patient dans les groupes détresse respiratoirétetsse hémodynamique que dans le groupe
détresse neurologique : 1,2+0,8, et 1,2+0,7 cond€+0,7 (p=0,0026 et p=0,025
respectivement). Il y avait également significatient plus de gastrostomies dans les groupes
détresse respiratoire et détresse hémodynamiquelane le groupe détresse neurologique
(59% et 67% contre 25% ; p=0,017 et 0,030 respmmiant). Il y avait également plus
d’antécédents de scoliose dans le groupe détrespeatoire que dans les groupes détresse
neurologique et hémodynamique (48% contre 10% et8%,0028 et 0,020 respectivement).

Nous avons considéré les 34 patients hospitalispisaeurs reprises: 27 ont été
hospitalisés 2 fois, 3 ont été hospitalisés 3 fdiant été hospitalisés 4 fois et 1 a été hospéali
6 fois. Parmi ces patients, 23 ont été hospitaisgisaque fois pour le méme motif. Il s’agissait
en premier lieu de la détresse respiratoire (n=d#),état de mal convulsif (n=6) et de I'arrét
cardio-respiratoire (n=1).

Le détail des difféerents motifs d’hospitalisatiard de la premiére admission et sur

'ensemble des admissions est présenté dans &atathP en annexe.
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Tableau 9 - Comparaison des caractéristiques cliagdes patients lors de la premiére hospitalisaéio réanimation, en fonction du motif

principal d'admission.

Détresse respiratoire (DR) Détresse neurologique (DN Détresse hémodynamique (DH) p
Patients Patients Patients DR/DN DR/DH DH/DN
n=54 n=20 n=12 (%)
Age (ans) 1145 [2 ; 20] 1044 [2 ; 17] 1044 [4 ; 17] 0.2¢ [0.3: [o.6¢
Filles/garcons 26/28 10/10 4/8 1 0.52 0.47
Poids (DS) -2,0£1,8 [-4,8 ; 4,9] -0,9+2,9[-3,8 ; 9,6] -0,7+7:8,2 ;5,2] 0.1€ |0.1¢ [0.7¢
Lieu de vie 0.2¢  ]0.7¢ 0.57
Domicile 28/54 (52%) 11/20 (55%) 8/12 (67%)
Centre médicalisé, internat 14/54 (26%) 2/20 (10%) 2/12 (17%)
externat 12/54 (22%) 7/20 (35%) 2/12 (17%)
Etiologies 0.87 ]0.6¢ 0.54
Non connues 19/54 (3%) 9/20 (45%) 3/12 (25%)
Anomalies de la grossesse et péri-natales 9/54 (17%) 3/20 (15%) 1/12 (8%)
Acquises 6/54 (11%) 1/20 (5%) 1/12 (8%)
Neuro-métaboliques 20/54 (37%) 7/20 (35%) 7112 (58%)
Antécédents d'hospitalisations sur I'année précedén
Hospitalisations non programméesx1/an) 11/54 (20%) 2:20 (10,00%) 2/12 (16,67%) 0.49 1 0.67
Hospitalisations non programmées en réanimatior>l/an) 6/54 (11%) 0/20 (0%) 0/12 (0%) 0.1¢ ]0.5¢ 1
Antécédents d'hospitalisations en réanimationx1) 12/54 (22%) 3/20 (15%) 2/12 (17%) 0.7t |1 1
Présentations cliniques neurologiques
Epilepsies et/ou myoclonies 39/54 (72%) 17/20 (85%) 7112 (58%) 0.3€ ]0.4¢ 0.1z
Syndromes pyramidaux et/ou spasticités 32/54 (59%) 13/20 (65%) 6/12 (50%) 0.79] 0.75 0.47
Spasticités 18/54 (33%) 2/20 (10%) 3/12 (25%) 0.07% 0.74] 0.34
Syndromes extra-pyramidaux et/ou dystonies 10/54 (19%) 4/20 (20%) 4/12 (33%) 1 0.2¢€ 0.4z
Ataxies 1/54 (2%) 2/20 (10%) 0/12 (0%) 0.18( 1 0.52
Présence d'une scoliose 26/54 (48%) 2/20 (10%) 1/12 (8%) 0.0028] 0.020 |1

Les données sont exprimées pour les variablesetkscen nombre de patients (n) sur I'effectif tetiabuivi du pourcentage (%), et pour les

variables continues sous forme de valeur moyerhé&viation standard suivi des valeurs minimalesatimale de I'échantillon [Min ; Max].
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Tableau 10 - Comparaison du niveau de traitemeééxistant lors de la premiére hospitalisation eaniénation, en fonction du motif principal

d'admission.
Détresse respiratoire (DR) Détresse neurologique (DN Détresse hémodynamique (DH) p
Patients Patients Patients DR/DNI DR/DH DH/DN
n=54 n=2C n=12

Dispositifs médicaux

Nombre de dispositifs médicaux par patient 1,2+0,8 [0; 4] 0,6+0,7[0; 2] 1,2+0,7[0; 2] 0.002¢ |0.91 0.02¢
Soutien nutritionnel

Sondes naso-gastriques 6/54 (11%) 2/20 (10%) 2/12 (17%) 1 0.63 0.62

Gastrostomies 32/54 (59%) 5/20 (25%) 8/12 (67%) 0.017 0.7t ]0.03C
Soutien respiratoire

Oxygénothérapie 3/54 (5,6%) 0/20 (0%) 0/12 (0%) 056 |1 1

VNI 4/54 (7%) 1/20 (5%) 1/12 (8%) 1 1 1

Trachéotomies 4/54 (7%) 0/20 (0%) 0/12 (0%) 057 |1 1
Dispositifs chirugicaux ou pour administration médcamenteuse

Antécédents de chirurgie orthopédique 13/54 (24%) 3/20 (15%) 2/12 (17%) 0.5 0.7z 1

Cathéter central 1/54 (1,9%) 0/20 (0%) 1/12 (8%) 1 088 0.3¢
Traitements médicamenteux

Nombre de traitements neurologiques par patient 2,4+1,7 [0 ; 6] 3,2#1,7[1; 8] 2,242,1[0; 6] 0.12 0.59 0.13

Patients traités par aérosols ou nébulisations 13/54 (24,1%) 1/20 (5%) 2/12 (17%) 0.09¢ |0.72 0.5¢

Patients traités par antibiotiques au long cour 11/54 (20% 1/20 (5% 1/12 (8% 0.1€ 044 |1

Les données sont exprimées pour les variablesétiiscen nombre de patients (n) sur I'effectif tetabuivi du pourcentage (%), et pour les

variables continues sous forme de valeur moyeroh&viation standard suivi des valeurs minimalesastimale de I'échantillon [Min ; Max].
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4.4 Synthese des caractéristiques des patients au monhde I'admission en réanimation

La population des enfants PH admis en urgence animation était composée
essentiellement de garcons d’age scolaire. La it@jdes patients étaient atteints d’épilepsie.
lls étaient porteurs d’en moyenne 1 dispositif mabiau préalable, qui était le plus
frequemment la gastrostomie. Le nombre moyen diernants médicamenteux a visée
neurologique par patient était de 2,5 a I'entrée.notif principal d’hospitalisation était la
détresse respiratoire et les enfants admis pouna@ avaient significativement plus de

scoliose, un plus grand nombre de dispositifs naédiet notamment plus de gastrostomies.

4.5 Niveau de traitement en réanimation

Nous nous sommes intéressés a la premiere hosaitahi des patients, tous motifs
d’admission confondus. La durée moyenne d’hospdtbn était de 9+12 jours.

Concernant le niveau de traitement respiratoidepdiients (54/96 ; 56%) ont nécessité
une assistance respiratoire autre qu’une oxygéragtgaux lunettes ou au masque a haute
concentration. Trente-huit patients (38/96 ; 40%)®néficié d’'une aide respiratoire par VNI,
dont 20 n’ont pas nécessité d’'intubation. Trentatagupatients (34/96 ; 35%) ont nécessité une
intubation pour ventilation invasive conventionegeliont 4 ont nécessité une ventilation haute
fréquence. Dix-huit patients sur 96 ont nécesdiédais de la VNI et de la ventilation invasive.

Concernant le niveau de traitement hémodynami@@ patients (30/96 ; 31%) ont
nécessité un soutien hémodynamique. La mise ea glatraitement par amines vaso-pressives
a été nécessaire pour 14 patients (14/96 ; 15%)z®patients (12/96 ; 12%) ont nécessité des
expansions volémiques et des amines vaso-pres§edre patients sur 96 ont présenté un
arrét cardio-respiratoire au cours de leur premiaspitalisation, tous ont bénéficié d'un

massage cardiaque externe, 3 ont recu de I'adnénai 1 a recu un choc électrique externe.
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Concernant le niveau de traitement digestif : no@vons pris en compte que les
patients n’ayant pas de nutrition entérale ou pérale dans leur traitement habituel. Au cours
de la premiere hospitalisation en réanimation, @Q@tients (20%) ont recu un soutien
nutritionnel, dont 17 patients (17/96 ; 18%) ung&ition entérale, et 5 patients (5/96 ; 5%) une
nutrition parentérale. Deux patients sur 96 ontéfiéi® au cours de la méme hospitalisation
d’'une nutrition entérale et parentérale.

L’association des difféerentes suppléances d’orgargsfois été nécessaire. Vingt-cing
patients (25/96 ; 26%) ont eu un soutien respiratei hémodynamique. Huit patients (8/96 ;
8%) ont eu a la fois un soutien respiratoire, hémadique et nutritionnel.

Concernant le niveau de traitement neurologique p&ients (35/96 ; 37%) ont été
sédatés, dont 29 dans le contexte d’une ventilatiasive et 4 lors d’une VNI. Deux patients
ont eu une sédation en dehors d’'un soutien respiat 1l pour faire céder un état de mal
épileptique, 1 dans un contexte d’accompagneméitga

Un seul patient a nécessité la mise en place ddiaklyse, dans le cadre d'une
insuffisance rénale aigue sur pyélonéphrite aigumpliquée de détresse respiratoire et
troubles ioniques, chez un garcon avec un antéctédamsuffisance rénale chronique
obstructive sur vessie neurologique.

Quarante patients (40/96 ; 42%) ont été hospiwkseréanimation sans nécessiter de
gestes invasifs en dehors de voies veineuses pépls. Le nombre moyen de gestes invasifs
par patient lors de la premiére admission en réainom était 1,4+1,6. Les 3 gestes invasifs les
plus fréquents étaient : I'intubation (38/96 ; 40%)pose de sondes urinaires (26/96 ; 27%), la
pose de cathéter central (25/96 ; 26%). Le détamilgstes invasifs pratiqués lors de la premiére

hospitalisation est présenté dans le tableau Bheexe
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Tableau 11 - Niveau de traitement au cours de &npére hospitalisation en réanimation

Patients
n=96

Durée d'hospitalisaion (jours)

<3
3-7
7-31
>31

Niveau de traitement respiratoire a la premiére hogitalisation

Soutien respiratoire
Durée de I'assistance respiratoire (jours), n=52
FiO2 maximale (%), n=44

VNI
Durée de la VNI (jours), n=36
PEP maximale de VNI (mmHg), n=30

Ventilatoin invasive
Durée de la ventilation invasive conventionnelle,¥83
PEP maximale de ventilation invasive conventionnedl(mmHg), n=26

Ventilation invasive haute fréquence
Durée de ventilation haute fréquence (jours), n=4

VNI et ventilation invasive au cours de la méme hgstalisation

Niveau de traitement hémodynamique a la premiére tepitalisation

Soutien hémodynamique

21 remplissage vasculaire
Amines vaso-pressives
Durée du traitement par amines vaso-pressives (jos), n=13

Arrét cardio-respiratoire
Massage cardiaque externe
Traitement par adrénaline
Choc électrique externe délivré

Amines-vaso-pressives et remplissages vasculairesa@urs de la méme hospitalisation

Niveau de traitement neurologique a la premiéere hgstalisation

Sédation
Durée de la sédation (jours), n=34

Niveau de traitement métabolique a la premiére hosglisation

Patients ayant présenté une insuffisance rénale
Patients ayant eu une dialyse
Durée de la dialyse (jours), n=1

Niveau de traitement digestif et nutritionnel a lapremiére hospitalisation

Soutien nutritionnel

Nutrition entérale

Durée de la nutrition entérale (jours), n=15
Nutrition parentérale

Durée de la nutrition parentérale (jours), n=3

Nutrition entérale et parentérale au cours de la m@&e hospitalisation

Gestes invasifs

21 geste invasif
Nombre de gestes invasifs par patie

9+12 [0 ; 81]
30/96 (31%)
32/96 (33%)
20/96 (30%)
5/96 (5%)

54/96 (56%)
8+9[0; 43]
52427 [21 ; 100]

38/96 (40%)
3+4 [0 ; 13]
742 [4 ; 14]

34/96 (35%)
8+9[0; 41]
6+3[2; 14]

4/96 (4%)
4+4 [0 ; 8]

18/96 (19%)

30/96 (31%)

29/96 (30%)
14/96 (15%)
3:21[0;7]

4/96 (4%)
4/96 (4%)
3/96 (3%)
1/96 (1%)

12/96 (12%)

35/96 (36%)
8+11 [0 ; 44]

7196 (7%)
1/96 (1%)
3

20/96 (21%)
17/96 (18%)
10£12 [1 ; 49]
5/96 (5%)
41 [3 ; 6]
2/96 (2%)

56/96 (58%)
1,4+1,6 [0; 7]

Les données sont exprimées pour les variablesetiiscen nombre de patients (n) sur I'effectif
total et suivi du pourcentage (%), et pour lesalddas continues sous forme de valeur moyenne
+ déviation standard suivi des valeurs minimalem&timale de I'’échantillon [Min ; Max].
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4.6 Hospitalisations multiples

Le délai moyen entre 2 hospitalisations était d€l92 jours. Deux patients ont un délai
inférieur a 1 jour : le premier était un transfentre deux services de réanimation devant un
échec de sevrage de la ventilation invasive, lersa été hospitalisé a nouveau le jour de sa
sortie. Le délai moyen entre deux hospitalisatagingnuait de maniere non significative apres
la 2™ehospitalisation : 108+127,5 jours entre 8%t la 3™ hospitalisation, contre 40,6+49,4
jours entre la "¢ et la 4™ hospitalisation (p=0,37). Le détail des délaisrenies
hospitalisations est disponible dans le tableaari&nnexe.

Dix-sept patients ont été hospitalisés 2 fois coaees pour détresse respiratoire. Nous
n‘avons pas trouvé de différences statistiqguemantifcatives concernant les niveaux de
traitement entre les 2 hospitalisations. Il y avdé maniere non significative moins
d’intubations (18% contre 41%, p=0,13) et moingydstes invasifs (0,6 contre 1,2 geste par
patient, p=0,17) lors de I&2hospitalisation. Le détail des niveaux de traitenest disponible

dans le tableau 16 en annexe.

4.7 Complications

Sur I'ensemble des hospitalisations, 18 patientspoésenté au moins 1 complication
(18/143 ; 13%). Les complications les plus frédesrétaient infectieuse, on en retrouvait 13
(3 patients en ont eu plus d’une au cours de laert@spitalisation) : 4 infections respiratoires
(acquises ou non sous ventilation mécanique), &cfitns urinaires (avec ou sans sonde
urinaire), 2 infections sur cathéter, 2 infectiémsgiques et 2 infections digestives. Les autres
complications relevées étaient: 6 complicationgestives (sub-occlusion, intolérance

digestive), 6 escarres, 1 thrombose et 1 pneunethor
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4.8 Mortalité

La mortalité globale était de 15 patients (15/986%). Si lI'on S’intéresse aux
hospitalisations dont l'issue était le déces duepat les motifs d’hospitalisation étaient la
détresse respiratoire (n=9), les troubles hémodimeas (arréts cardio-respiratoires n=3, état
de choc n=1), la décompensation neurologique (ret1)gltération de I'état genéral (n=1).

Cing patients (5/15; 33%) sont décéedés dans Iés stiivant leur admission en
réanimation. Pour 3 d’entre eux la prise en chargaée limitée par une RCP : le soutien
hémodynamique a été limité a des remplissages l@®s (maximum 3), le soutien
respiratoire limité a de la VNI pour 2 patientsy & eu absence de manceuvres de réanimation
lors de l'arrét cardio-respiratoire pour 2 patieriss 2 autres patients ont présenté un arrét
cardio-respiratoire au domicile, pour lequel unserren charge active a été débutée avant
'admission en réanimation (massage cardiaquey-méseuse, adrénaline, intubation). Lors de
leur admission en réanimation l'arrét cardio-resjpire a rapidement récidivé pour les deux
patients. Dans un cas il y a eu tentative de réatmom maximaliste, I'enfant n’était pas suivi
dans le méme hoépital. Dans l'autre cas le patieait @éja été admis pour le méme motif, et
une RCP avait permis de statuer sur I'absenceatgma@tion en cas de récidive, I'arrét a donc
éte respecte.

Parmi les 10 autres patients, la durée minimalesphalisation était de 5 jours et la
maximale de 17 jours. On reléeve 6 intubations, déntdans les 24 premieres heures
d’hospitalisation. Quatre traitements par amine®peessives ont été conduits chez les patients
intubés. Deux patients disposaient de RCP ant@&sepour 8 patients elles ont été réalisées au
cours de I'hospitalisation, 1 seul patient n’eraa pue. Les patients n’ayant pas eu d’intubation
ont eu une RCP dans les 24h suivant leur hositalis ou aggravation, a I'exception d'une

patiente pour laquelle les 48 premieres heuressgitadisation ont été stables.
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Les causes de déces étaient: I'état septique oatréte avec défaillance multi-
viscérale (n=7), l'arrét cardio-respiratoire (n9a)dégradation respiratoire (n=3). En contexte
de défaillance multi-viscérale, les décisions dascertations pluridisciplinaires ont abouti a
des limitations de traitements dans 4 situatiqgress:de dialyse dans 2 cas, pas de chirurgie dans
1 cas, pas d'intubation dans 1 cas, pas de VNlamities dans 1 cas, non précisée dans lcas.
Pour une patiente, il n’y a pas eu de RCP et umeimé@&tion active a été menée avec échec de
la prise en charge. Concernant les arréts cardjiregoires : ils ont été respectés dans 3 cas,
dans 1 cas tentative de réanimation puis respelet ieifive et dans 1 cas il y a eu échec de
réanimation conduite sans limitation. Sur les dégtians respiratoires, on retrouve une
limitation a lintubation dans 2 cas, une diminuatide traitement chez un patient intubé
(modalités non précisées). Le détail du niveauraiéetent est donné dans le tableau 17 en

annexe.

4.9 Ethique

Nous avons relevé 4 patients pour lesquels la muredti niveau de traitement avait été
abordée préalablement par I'équipe médicale référen

Sur I'ensemble des hospitalisations, on note 2B &5/143 ; 18%). Une seule a conclu
a I'absence de limitation des traitements compte e I'évolution favorable du patient au
cours de I'hospitalisation. Deux RCP ont aboutasdociation d’'une prise en charge spécifique
(pose de pompe a bacloféne dans un cas, priseaegechrthopédique et chirurgicale d'une
compression médullaire dans l'autre cas) et d’imidtion des traitements réanimatoires. Une
RCP a conclu a la diminution du niveau de traitemeais les modalités n’avaient pas été
précisées. Quatre RCP ont conclu a une diminutiogrpssive du niveau de traitement puis a
une limitation, principalement dans un contextesolatien respiratoire : arrét d’une ventilation

invasive ou non invasive dans les conditions las fdvorables sans nouvelle escalade possible.

43



Dix-sept RCP ont proposé des limitations de tragietnPour la majorité cela a concerné le
niveau de traitement respiratoires (pas d’intulmatians 9 cas, pas de VNI dans 4 cas). Les
limitations hémodynamiques ont concerné I'absenee réanimation d'un arrét cardio-
respiratoire dans 5 cas, pas de traitement vassaredans 3 cas. La décision de ne pas réaliser

de dialyse a été prise dans 2 cas.
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5 Discussion

Il s’agit a notre connaissance de la premiéere égligeressant spécifiqguement aux
enfants PH hospitalisés en urgence en réanimatéshcale pediatrique. Elle permet de mettre
en évidence les principales caractéristiques algsgles motifs d’hospitalisation et les niveaux

de prise en charge de ces enfants.

5.1 Epidémiologie

Cette étude a été réalisée dans 4 services dema@m au sein d’hopitaux
universitaires disposant de services de neurojogikatrique et elle inclue des enfants dont la
prise en charge diagnostique est récente. La méemldes différentes étiologies du PH
correspondait a celle des étiologies de la pomriates enfants PH en dehors de la réanimation.
Les maladies neurologiques et métaboliques étagmincipale cause de PH (43%). L’absence
de diagnostic représentait d'un tiers des cas (3%%g causes péri-natales ou dues a une
anomalie de la grossesse (14%) et les causes es@8%) étaient minoritaires. De plus aucun
patient n'avait de PH imputé a une prématurité smipn effet celle-ci était toujours associée
a un contexte d’anoxie, d’infection péri-nataleddanomalie génétique ou métabolique. Pernes
et al ont rapporté en 2005 a propos de 204 enfants/4¥Ue des diagnostics étaient établis,
61,6% des PH étaient imputés a une cause anténbbabdo étaient dus a une anomalie péri-
natale (hypoxie, infections principalement) et 24 8 des causes post-natales acquises (14,15).

Dans notre cohorte, a 'admission plus de 80% désmis étaient agés de plus de 6 ans.
Ceci s’explique par une proportion importante dladoents, habituellement peu représentés
dans la population admise en réanimation pédiari@ar ailleurs aucun nourrisson n’était
inclus du fait de la difficulté de diagnostiquerRel dans cette population (incertitude pour la
caractérisation des retards, décalages ou déficitsurs et intellectuels). De plus il est parfois

difficile d’anticiper I'absence de progression. Ralteurs une aggravation clinique pourrait
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apparaitre avec I'age du fait de l'histoire natiered’'une pathologie dégénérative ou par
'accumulation de comorbidités liees au PH (détiotri déformations orthopédiques, poly
meédication).

Une autre particularité de cette cohorte étaités@nce de 6 patients agés de plus de 18
ans. Plusieurs facteurs peuvent expliquer la poesee ces jeunes adultes dans les réanimations
pédiatriques : les hopitaux pédiatriques sont soiugles centres de référence aupres desquels
les familles ont une grande confiance, I'absencéalesition entre les médecins pédiatres et
adultes, la spécificité de certaines pathologie tbs réanimateurs adultes ont peu I’habitude.
Une étude américaine de 2015 s’était intéressé@aricularités de prise en charge de jeunes
adultes atteints de maladies chroniques depuidahee, admis dans des réanimations
pédiatriques (n=1749) ou des réanimations aduite4339). En réanimation pédiatrique les
patients admis étaient plus jeunes (dge médianOdan2 [20—-24] versus 30 ans [24-36],
p=0,0001) et étaient plus graves. La prévalencead®C y était également plus importante

(8,7% contre 1,3% des hospitalisations) (36).

5.2 Motifs d’hospitalisation

Les principaux motifs d’hospitalisation étaienes Idétresses respiratoires (56%), les
états de mal convulsifs et autres décompensatemn®logiques aigués (21%), puis les troubles
hémodynamiques (13%). Murpley al en 2006 s’étaient intéressés aux enfants priharge
pour PC et avaient recensé 37 000 hospitalisationane année, avec un age moyen de 8 ans.
Dans cette série ils rapportaient que les pathetogespiratoires représentaient 25,9% des
hospitalisations, les pathologies neurologique$%?3et les troubles musculo-squelettiques
17,8% (26). Dans notre étude les motifs d’hospmigdion étaient comparables avec une
prépondérance des détresses respiratoires. Ldddsonémodynamiques sont spécifiques de

I'hospitalisation en réanimation, tout comme legifaamrthopédiques (a I'exception du post-
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opératoires) ont une prise en charge pouvant deciredre aux services d’hospitalisation
traditionnelle.

Un tiers des patients ont été hospitalisés a plusieeprises au cours de I'étude. Les deux
motifs principaux de renouvellement de I'hospitatisn étaient les détresses respiratoires et
les décompensations neurologiques. Le terrain cexepies enfants PH favorise les détresses
respiratoires. A propos de I'épilepsie, Kuketkal. ont rapporté une prévalence de 15 a 90% en
fonction des études. Chez 82 enfants atteints detRI{®pilepsie, les auteurs ont montré un

taux de 51,2% d’épilepsie non controlée (37).

5.3 Détresse respiratoire
Dans notre étude nous avons observé une préseagraécativement augmentée du

nombre de dispositifs médicaux chez les patientsi@@our détresse respiratoire ou détresse
hémodynamique (respectivement 1,2+0,8, et 1,2t@5poditifs par patient) comparé aux
détresse neurologiques (0,6+0,7 ; p=0,0026 etQ2&0respectivement) ainsi que plus de
gastrostomies (59% et 67% contre 25% ; p=0,0170800espectivement). De plus nous avons
trouvé plus de présence de scoliose ou d’antéced&anthrodeses vertébrales chez les patients
du groupe détresse respiratoire que chez ceux dmspes détresse neurologique ou
hémodynamique (48% contre 10% et 8%, p=0,0028 G200respectivement). Sur le plan
clinique la composante spastique avait tendantre pkis fréquente chez les patients du groupe
détresse respiratoire que du groupe détresse ngiqoe (33% contre 10% respectivement,
p=0,075). On en déduit donc l'implication des caimtes mécaniques de la scoliose et de la
spasticité sur une potentielle insuffisance respim restrictive. Ces caractéristiques
fonctionnelles sont probablement des facteurs feant les décompensations respiratoires.
D’autres éléments tels que la dénutrition et I'atrgqohie, voire une myopathie, n’étaient pas

pris en compte et pouvaient participer a un synérogstrictif.
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Le nombre de dispositifs médicaux, dont les gasiroes, ainsi que les détresses
respiratoires imputées a des pneumopathies d’iibalaeflétent les agressions répétées du
parenchyme pulmonaire. Les micro-inhalations reggties fausses routes, les troubles de la
déglutition et de la toux inefficace pouvaient égaént y participer. L'insuffisance respiratoire
chronique résultant de ces différents facteurfrégtiente. Rousseat al. se sont intéresses a
la mortalité de 133 patients PH et rapportaiemisliffisance respiratoire chronique comme
premiere comorbidité (78,9%) (33). Les autres cdmaites décrites étaient : digestives
(72,2%), les pneumopathies récurrentes (66,9%pildgsie (60,2%) et la scoliose (21,8%).

Gerdunget al. se sont intéressés au patients avec PC (n=69)ithicses pour
pneumopathie. Les patients colonisés au niveauratsipe par des bacilles gram négatifs ou
des pseudomonas aeruginogarésentaient un nombre plus important de scolietede
guadriplégies spastiques que les patients non isé®nlLe portage de I'un de ces germes
augmentait significativement le nombre d’hospitiisns en unité de soins continus et le
nombre d’intubations (38). Il a également été mdlirugmentation du nombre de détresses
respiratoires et de décés chez les enfants attinpathologie neurologique hospitalisés pour
des infections virales iafluenzaeou avirus respiratoire syncytia{39,40). La succession de
complications respiratoires est responsable d'udgratiation progressive du parenchyme

pulmonaire (41,42).

5.4 Mortalité

Dans notre étude les causes de mortalité étaiprésentées par les états septiques non
contrblés avec défaillance multi-viscérale (7/45%), les arréts cardio-respiratoires (5/15 ;
33%), les dégradations respiratoires (2/15 ; 2%udReawet al ont montré chez 133 patients
PH que les causes de déces étaient les pneumofi&ileo), les morts subites (18%), les états

de mal convulsifs (6,8%) (33). Trente et un poutsele ces déces survenaient apres transfert

48



dans un service d'urgences ou de réanimation, taamajorité (60%) survenait dans des
établissements spécialisés de longs séjours. lodsufa influencant 'espérance de vie sont
discutés. Huttort al rapportaient pour un enfant de 2 ans avec PC,d®%hances de vivre
jusqu’a 20 ans en cas d’atteinte fonctionnelle s&waersus 99% en cas d’atteinte fonctionnelle
modeérée. Les auteurs estimaient que parmi ceusegdéplacaient en fauteuil roulant ou ceux
qui avaient un déficit intellectuel sévere, 60%igtaient 'age de 30 ans. Environ la moitié de
ceux qui ont une atteinte fonctionnelle manuellgesg (incapacité de se nourrir ou de
s’habiller) ou une atteinte visuelle sévere (vistnmeilleur ceil inférieure a 6/60) vivaient
jusqu’'a I'age de 30 ans (43). Les comorbidités cenligpilepsie ou la présence de dispositifs
meédicaux comme une nutrition par sonde naso-gastrigigmentent également la mortalité
(44). Dans notre cohorte il s’agissait de patiétisdonc avec une atteinte motrice et mentale

sévere.

5.5 Directives anticipées et prises en charge palliats

Nous avons montré que 16% des hospitalisationscomtiuit & une RCP et a une
limitation de traitement. Donc dans la majorité das il n’y avait pas de limitation du niveau
de traitement pour ces enfants. Les premiers tnaités de réanimation (oxygéenothérapie, VNI,
remplissages vasculaires, antibiothérapie) etaapportés rapidement et les gestes invasifs
pratigués. Nous pouvons ainsi décrire deux parcdersoins : 1) une anticipation de la
limitation du niveau de traitement existe ou unePRE3t organisée au cours des 48 premieres
heures : la prise en charge de réanimation esbpeérent orientée. 2) Absence de directives,
le patient étant admis en situation d’extréme ucgefes gestes de réanimation étant réalisés
rapidement. Si I’évolution est favorable alors anglimitation n’est mise en place. Cependant
si la situation n’est pas controlée, une RCP estakalisée pouvant conduire a une limitation

ou une diminution des thérapeutiques actives.
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Au total les parcours de soins de ces enfantsnétai@iés et il semble difficile de
recommander une seule et unique prise en chargecéptation d'une maladie grave est un
cheminement long, propre a chaque famille et rytparé’histoire naturelle de la maladie de
'enfant. Le déficit intellectuel, allant jusqu’anlétat pauci-relationnel, est probablement un
élément central du vécu de cette situation paarailfe et les soignants. Il est parfois difficile
pour les parents, la famille et les soignants thiaser précocement une décision de limitation
de traitement, ou de soins palliatifs. Dans un deanendu, il est rapporté le malaise des parents
face au niveau de traitement. Rousseiaal rapportent que chez les patients PH qui décedent
en centre de long séjour, 40% des parents se gpasés au transfert dans un service d’urgence
(33). Notre étude a montré que la majorité desasdns de réanimation était d’évolution
favorable. Actuellement la balance bénéfices-risqies conséquences de la réanimation a
moyen et long terme et I'impact sur la qualité i ehez ces enfants PH restent difficile a
établir. Le but de la médecine palliative n’est pagjuement d’accompagner vers la mort, il
s’agit également de prendre soin, de chercher gmague situation une juste mesure, qui n’est
pas nécessairement opposee a une attitude curative.

Dans l'escalade thérapeutique 2 moments sembbisits : la prise en charge preé-
hospitaliere et les premieres heures de réanimdtianticipation est donc indispensable car
elle est la seule facon de ne pas débuter unemmédon non adaptée a la situation clinique.
Une minorité d’enfants dispose d’anticipations #p&utiques. Les décisions anticipées sont
conditionnées par les équipes soignantes prenaciiage ces enfants au sein des structures
hospitalieres et des centres de soins, ainsi cuigstes entre réanimateurs et médecins référents.
La « fiche médicale SAMU » a été mise en placel’gguipe régionale ressource de soins
palliatifs pédiatriques en ile de France, Paliglghuis 2012. Elle avait été créée initialement
pour les enfants en hospitalisation a domicileirstgede pathologie chronique dans le but de

faire un lien entre le médecin référent et le médeoordonnateur. Elle a par la suite été
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généralisée. Elle permet de réaliser des transmissiu médecin du SAMU ou a la brigade des
sapeurs-pompiers de Paris d’une situation spéeifitpusoins. Elle est rédigée en tenant compte
de l'avis des parents et avec leur accord concemfiamentuelles limitations de traitements.
Elle propose également des prescriptions anticipées certaines situations d’urgence. La
tracabilité des informations concernant des divestiou des limitations de traitement
anticipées, et l'accessibilité a ces décisions oatels sont deux éléments fondamentaux
permettant 'application de ces décisions en siunat’urgence. Ces éléments d’anticipation
sont importants car ils permettent de préparefdignet sa famille & des situations d’urgence.
Il peut étre difficile pour des parents de comprergle tous les traitements possibles ne seront
pas mis en place pour leur enfant car ils risquiétre plus déléteres que bénéfiques et
d’aggraver une situation médicale déja précairs.deeisions nécessitent une réflexion parfois
longue et le temps manque souvent lors d’une siuaturgence.

La frontiere entre la prise en charge palliativewgttive varie en fonction des situations
car ces deux approches du soin ne sont pas exadusigs patients PH présentent une situation
meédicale complexe dont la présentation initiald’@tolution peuvent étre atypiques. Par
exemple les détresses respiratoires se présemdaton assez bruyante mais I'évolution ne
nécessite pas pour autant une intubation systéneatéela pose donc la question de la place
de la VNI. Il s’agit d'un soin de réanimation queyi avoir plusieurs objectifs : thérapeutique
ou palliatif (tenter de sursoir a I'intubation olbat de confort). Il n’existe pas de publication
spécifiguement pédiatrique de VNI a but palligéiZoulayet al rapportaient 10 études incluant
458 patients adultes pour lesquels la VNI a étéerais place a but palliatif. Les auteurs ont
montré que la moitié des patients survivaient azodés de cette décision médicale. La VNI
permettait également de soulager la sensation giendg, de maintenir la possibilité d'une
communication orale ainsi qu’une gestion optimales draitements par opioides et

benzodiazépines en réanimation. Cependant l'uibisade la VNI pouvait étre source
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d’ambiguité sur l'intention de soins, source d’inft et prolonger de maniere déraisonnable

les souffrances d’un patient en fin de vie (45).

5.6 Limites de I'étude

Notre étude présente plusieurs limites. Premieréteararactere rétrospectif : les données
recueillies a partir de comptes rendus d’hospdtbs en réanimation limitent, malgré leur
précision, la qualité de la description épidémialag et clinique des patients ainsi que certains
détails de la prise en charge. L'évaluation des R@R limitée par les informations transcrites
dans les comptes rendus permettant seulement d@ppri'état d’esprit des décisions.
Deuxiemement par I'absence de groupe contrélenatiet par le fait une analyse uniquement
descriptive de la population d’enfants PH admissénations aigués dans un service de

réanimation pédiatrique
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6 Conclusion

Notre étude rétrospective et multicentrique a ra@®6 enfants PH admis en
réanimation pédiatrique en situations aigués surs3 dont la moyenne d’age était de 1115 ans.
Le motif principal d’hospitalisation était la déiee respiratoire aigué. Le taux de
rehospitalisation était de 33%. La présence d’'aoéase et le nombre de dispositifs médicaux
dans la prise en charge quotidienne étaient plymortant chez les enfants présentant une
détresse respiratoire aigué. Une limitation desafhgutiques actives n’était proposée que dans
moins d’'un quart des hospitalisations. L’évolutgiait favorable dans plus de 80% des cas, et
les complications étaient au cours de I'hospititisaen réanimation étaient rares.

Néanmoins plusieurs aspects restent a développerprévalence des détresses
respiratoires impose de mieux les comprendre aiméliorer la prise en charge préventive de
celles-ci. La répétition des hospitalisations clieznnombre non négligeable de patients pose la
guestion des facteurs favorisants. Dans la mesurrpodsible, il est important d’améliorer
'anticipation des situations d’'urgence mettant jen le pronostic vital. Ces enfants aux

pathologies complexes sont source pour le médecméftexions médicales et éthiques.

53



Références

10.

11.

12.

13.

14.

Ministere des Affaires Sociales et de la Solidarité Nationale, Direction de I’Action Sociale.
Circulaire n°86-13 du 6 mars 1986 relative a I'accueil des enfants et adolescents présentant des
handicaps associés.

Tardieu G. Les feuillets de I'infirmité motrice cérébrale. Paris Assoc Natl Infirm Mot Cérébraux.
1969;

Rosenbaum P, Paneth N, Leviton A, Goldstein M, Bax M, Damiano D, et al. A report: the
definition and classification of cerebral palsy April 2006. Dev Med Child Neurol Suppl. févr
2007;109:8-14.

Pharoah PO, Cooke T, Johnson MA, King R, Mutch L. Epidemiology of cerebral palsy in England
and Scotland, 1984-9. Arch Dis Child Fetal Neonatal Ed. juill 1998;79(1):F21-25.

Salbreux R, Deniaud JM, Tomkiewicz S, Manciaux M. [Type and prevalence of severe and multiple
handicaps in a population of children. Inital results of an epidemiological survey of severe
maladjustments in a juvenile population of the Parisian region]. Neuropsychiatr Enfance Adolesc.
févr 1979;27(1-2):5-28.

Rumeau-Rouquette C, du Mazaubrun C, Cans C, Grandjean H. [Definition and prevalence of
school-age multi-handicaps]. Arch Pediatr Organe Off Soc Francaise Pediatr. juill
1998;5(7):739-44.

Juzeau D, Cachera |, Vallée L. [Epidemiologic study of multihandicapped children in the north of
France]. Arch Pediatr Organe Off Soc Francaise Pediatr. ao(it 1999;6(8):832-6.

Prevalence and characteristics of children with cerebral palsy in Europe. Dev Med Child Neurol.
sept 2002;44(9):633-40.

Sellier E, Platt MJ, Andersen GL, Krageloh-Mann |, De La Cruz J, Cans C, et al. Decreasing
prevalence in cerebral palsy: a multi-site European population-based study, 1980 to 2003. Dev
Med Child Neurol. janv 2016;58(1):85-92.

Maenner MJ, Blumberg SJ, Kogan MD, Christensen D, Yeargin-Allsopp M, Schieve LA. Prevalence
of cerebral palsy and intellectual disability among children identified in two U.S. National
Surveys, 2011-2013. Ann Epidemiol. mars 2016;26(3):222-6.

Yeargin-Allsopp M, Van Naarden Braun K, Doernberg NS, Benedict RE, Kirby RS, Durkin MS.
Prevalence of cerebral palsy in 8-year-old children in three areas of the United States in 2002: a
multisite collaboration. Pediatrics. mars 2008;121(3):547-54.

Raina SK, Razdan S, Nanda R. Prevalence of cerebral palsy in children < 10 years of age in R.S.
Pura town of Jammu and Kashmir. J Trop Pediatr. ao(it 2011;57(4):293-5.

Reddihough DS, Collins KJ. The epidemiology and causes of cerebral palsy. Aust J Physiother.
2003;49(1):7-12.

Pernes P. Etiologie du polyhandicap en pédiatrie, étude de 204 dossiers d’enfants. Commun Au
XVéme Congres Société Fr Neurol Pédiatrique 26-28 Janvier 2005 Amiens. 2005;

54



15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24,

25.

26.

27.

28.

29.

Rodriguez D. Etiologies du polyhandicap en 2005. CTNERHI. 2005;30-6.

Hagberg B, Hagberg G, Olow I. The changing panorama of cerebral palsy in Sweden. VI.
Prevalence and origin during the birth year period 1983-1986. Acta Paediatr Oslo Nor 1992. avr
1993;82(4):387-93.

Krageloh-Mann |, Hagberg G, Meisner C, Haas G, Eeg-Olofsson KE, Selbmann HK, et al. Bilateral
spastic cerebral palsy--a collaborative study between southwest Germany and western Sweden.
Ill: Aetiology. Dev Med Child Neurol. mars 1995;37(3):191-203.

Himmelmann K, Uvebrant P. The panorama of cerebral palsy in Sweden. XI. Changing patterns in
the birth-year period 2003-2006. Acta Paediatr Oslo Nor 1992. juin 2014;103(6):618-24.

MacLennan A. A template for defining a causal relation between acute intrapartum events and
cerebral palsy: international consensus statement. BMJ. 16 oct 1999;319(7216):1054-9.

Johnson null. Cerebral palsies: epidemiology and causal pathways. Arch Dis Child. sept
2000;83(3):279A.

Cans C, McManus V, Crowley M, Guillem P, Platt M-J, Johnson A, et al. Cerebral palsy of post-
neonatal origin: characteristics and risk factors. Paediatr Perinat Epidemiol. mai
2004;18(3):214-20.

Reid SM, Lanigan A, Reddihough DS. Post-neonatally acquired cerebral palsy in Victoria,
Australia, 1970-1999. J Paediatr Child Health. oct 2006;42(10):606-11.

McHale DP, Jackson AP, Campbell null, Levene MlI, Corry P, Woods CG, et al. A gene for ataxic
cerebral palsy maps to chromosome 9p12-q12. Eur J Hum Genet EJHG. avr 2000;8(4):267-72.

McHale DP, Mitchell S, Bundey S, Moynihan L, Campbell DA, Woods CG, et al. A gene for
autosomal recessive symmetrical spastic cerebral palsy maps to chromosome 2q24-25. Am J
Hum Genet. févr 1999;64(2):526-32.

Kuroda MM, Weck ME, Sarwark JF, Hamidullah A, Wainwright MS. Association of apolipoprotein
E genotype and cerebral palsy in children. Pediatrics. févr 2007;119(2):306-13.

Murphy NA, Hoff C, Jorgensen T, Norlin C, Young PC. Costs and complications of hospitalizations
for children with cerebral palsy. Pediatr Rehabil. mars 2006;9(1):47-52.

Young NL, Gilbert TK, McCormick A, Ayling-Campos A, Boydell K, Law M, et al. Youth and young
adults with cerebral palsy: their use of physician and hospital services. Arch Phys Med Rehabil.
juin 2007;88(6):696-702.

Dhiman N, Chi A, Pawlik TM, Efron DT, Haut ER, Schneider EB, et al. Increased complications after
appendectomy in patients with cerebral palsy: are special needs patients at risk for disparities in
outcomes? Surgery. sept 2013;154(3):479-85.

Young NL, McCormick AM, Gilbert T, Ayling-Campos A, Burke T, Fehlings D, et al. Reasons for

hospital admissions among youth and young adults with cerebral palsy. Arch Phys Med Rehabil.
janv 2011;92(1):46-50.

55



30.

31.

32.

33.

34.

35.

36.

37.

38.

39.

40.

41.

42.

43.

44,

Sellier E, Uldall P, Calado E, Sigurdardottir S, Torrioli MG, Platt MJ, et al. Epilepsy and cerebral
palsy: characteristics and trends in children born in 1976-1998. Eur J Paediatr Neurol EJPN Off J
Eur Paediatr Neurol Soc. janv 2012;16(1):48-55.

Kwong KL, Wong SN, So KT. Epilepsy in children with cerebral palsy. Pediatr Neurol. juill
1998;19(1):31-6.

Mert GG, Incecik F, Altunbasak S, Herguner O, Mert MK, Kiris N, et al. Factors affecting epilepsy
development and epilepsy prognosis in cerebral palsy. Pediatr Neurol. ao(t 2011;45(2):89-94.

Rousseau MC, Mathieu S, Brisse C, Motawaj M, Grimont E, Auquier P, et al. Aetiologies,
comorbidities and causes of death in a population of 133 patients with polyhandicaps cared for
at specialist rehabilitation centres. Brain Inj. 2015;29(7-8):837-42.

Reddihough DS, Baikie G, Walstab JE. Cerebral palsy in Victoria, Australia: mortality and causes of
death. J Paediatr Child Health. avr 2001;37(2):183-6.

Dosa NP, Boeing NM, Ms N, Kanter RK. Excess risk of severe acute illness in children with chronic
health conditions. Pediatrics. mars 2001;107(3):499-504.

Edwards JD, Vasilevskis EE, Yoo EJ, Houtrow AlJ, Boscardin WJ, Dudley RA, et al. Adults with
childhood-onset chronic conditions admitted to US pediatric and adult intensive care units. J Crit
Care. févr 2015;30(1):201-6.

Kutak W, Sobaniec W. Risk factors and prognosis of epilepsy in children with cerebral palsy in
north-eastern Poland. Brain Dev. oct 2003;25(7):499-506.

Gerdung CA, Tsang A, Yasseen AS, Armstrong K, McMillan HJ, Kovesi T. Association Between
Chronic Aspiration and Chronic Airway Infection with Pseudomonas aeruginosa and Other Gram-
Negative Bacteria in Children with Cerebral Palsy. Lung. avr 2016;194(2):307-14.

Keren R, Zaoutis TE, Bridges CB, Herrera G, Watson BM, Wheeler AB, et al. Neurological and
neuromuscular disease as a risk factor for respiratory failure in children hospitalized with
influenza infection. JAMA. 2 nov 2005;294(17):2188-94.

Wilkesmann A, Ammann RA, Schildgen O, Eis-Hilibinger AM, Miiller A, Seidenberg J, et al.
Hospitalized children with respiratory syncytial virus infection and neuromuscular impairment
face an increased risk of a complicated course. Pediatr Infect Dis J. juin 2007;26(6):485-91.

Ohtsuka E, Hayashi M, Hamano K, Kumada S, Uchiyama A, Kurata K, et al. Pathological study of
bronchospasms/tracheomalasia in patients with severe motor and intellectual disabilities. Brain
Dev. janv 2005;27(1):70-2.

Yoshikawa H, Yamazaki S, Abe T. Acute respiratory distress syndrome in children with severe
motor and intellectual disabilities. Brain Dev. sept 2005;27(6):395-9.

Hutton JL. Cerebral palsy life expectancy. Clin Perinatol. juin 2006;33(2):545-55.

Strauss DJ, Shavelle RM, Anderson TW. Life expectancy of children with cerebral palsy. Pediatr
Neurol. févr 1998;18(2):143-9.

56



45. Azoulay E, Demoule A, Jaber S, Kouatchet A, Meert A-P, Papazian L, et al. Palliative noninvasive
ventilation in patients with acute respiratory failure. Intensive Care Med. ao(t
2011;37(8):1250-7.

57



Annexes

Annexe 1

Tableau 12 - Motifs d'hospitalisation en réanimatsur I'ensemble des hospitalisations, et

lors de la premiere hospitalisation

Premiére hospitalisation| Toutes les hospitalisations
n=96 n=14:
Détresses respiratoires 54/96 (56%) 85/143 (59%)
Détresse neurologique 20/96 (21%) 28/143 (20%)
Etats de mal convulsifs 15/96 (16%) 22/143 (15%)
Motifs neurologiques aigués |5/96 (42%) 6/143 (4%)
Troubles hémodynamiques 12/96 (13%) 14/143 (10%)
Etats de choc 8/96 (8%) 9/143 (6%)
Arréts cardio-respiratoires  |4/96 (4%) 5/143 (4%)
Autres motifs 10/96 (10%) 16/143 (11%)
Post-opératoires en urgence |2/96 (21%) 4/143 (3%)
Troubles métaboliques 4/96 (4%) 4/143 (3%)
Troubles digestifs 3/96 (3%) 6/143 (4%)
Autres 1/96 (1% 2/143 (1%

Les données sont exprimées en nombre d’hospitalisaln) sur I'effectif total et suivi du
pourcentage (%).
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Annexe 2

Tableau 13 - Nombre d'hospitalisations par patient

Patients
n=96

Nombre d'hospitalisations par patient|1,5+0,8 [1 ; 6]

Nombre d'hospitalisations
1 62/96 (65%)

27196 (28%)

3/96 (3%)

3/96 (3%)

5 1/96 (1%)

v B WN

Les données sont exprimées pour les variablesetiescen nombre de patients (n) sur I'effectif
total et suivi du pourcentage (%), et pour lesalddas continues sous forme de valeur moyenne
+ déviation standard suivi des valeurs minimalem&timale de I'’échantillon [Min ; Max].
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Annexe 3

Tableau 14 - Gestes invasifs réalisés au couraigedmiere hospitalisation en

réanimation
Patients
n=96
Gestes invasifs

Intubations 38/96 (40%)
Sondes urinaires 26/96 (27%)
Cathéters centraux 25/96 (26%)
Sondes naso-gastriques pour la nutrition 17/96 (18%)
Ponctions 13/96 (14%)
Drains 6/96 (6%)

Sondes naso-gastriques pour drainage gastriqué/96 (5%)

Nombre de gestes invasifs par patient
0 40/96 (42%)
24/96 (25%)
10/96 (10%)
9/96 (9%)
8/96 (8%)
4/96 (4%)
6 1/96 (1%)

IV a0 b WO DN PP

Les données sont exprimées pour les variablesetiescen nombre de patients (n) sur I'effectif
total et suivi du pourcentage (%), et pour lesalads continues sous forme de valeur moyenne
+ déviation standard suivi des valeurs minimalem&timale de I'’échantillon [Min ; Max]
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Annexe 4

Tableau 15 - Délais entre 2 hospitalisations

Intervalles entre 2 hospitalisations

n=48
Délai entre 2 hospitalisations (jours) 98,9+172,4 [0 ; 921]
<1 2/48 (4%)
1-30 20/48 (42%)
31-365 21/48 (44%)
>365 5/48 (10%)

Les données sont exprimées pour les variablesetikscren nombre d’intervalles entre 2
hospitalisations (n) sur l'effectif total et suidu pourcentage (%), et pour les variables
continues sous forme de valeur moyenne * déviatiandard suivi des valeurs minimales et

maximale de I'échantillon [Min ; Max].
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Annexe 5

Tableau 16 - Comparaison des niveaux de traiteraerours de 2 hospitalisations consécutives potredse respiratoire chez 17 patients

Les données sont exprimées pour les variablesetkscen nombre de patients (n) sur I'effectif tetiabuivi du pourcentage (%), et pour les

1ére hospitalisation pour détresse respiratoiry

P 2emieospitalisation pour détresse respiratoirg

Patients Patients
n=17 n=17 p
Durée d'hospitalisaion (jours) 11,8+14,7 [1 ; 55] 7,5+6,2 [1; 24] 0.2¢
Niveau de traitement respiratoire
Soutien respiratoire 10/17 (59%) 9/17 (53%) 1
VNI 7117 (41%) 7117 (41%) 1
Ventilation invasive 7117 (41%) 3/17 (18%) 0.13
Durée de l'assistance respiratoire (jours), n=167,1+10,3 [0 ; 38] 4,7+6,2 [0 ; 20] 0.48
Niveau de traitement hémodynamique
Soutien hémodynamique 2/17 (12%) 2/17 (12%) 1
Amines vaso-pressives 2/17 (12%) 0/17 (0%) 0.4¢
21 remplissage vasculaire 2/17 (12%) 2/17 (12%) 1
Arréts cardio-respiratoires 0/17 (0%) 0/17 (0%)
Niveau de traitement neurologique
Sédation 4/17 (24%) 3/17 (18%) 1
Durée de la sédation (jours), n=16 0,6+1,2 [0 ; 4] 1,7+4,1 [0 ; 16] 0.21
Niveau de traitement métabolique
Insuffisance rénale 0/17 (0%) 0/17 (0%)
Niveau de traitement nutritionnel et digestif
Soutien nutritionnel 5/17 (29%) 4/17 (24%) 1
Nutrition entérale 4/17 (24%) 4/17 (24%) 1
Nutrition parentérale 1/17 (6%) 0/17 (0%) 1
Gestes invasifs
21 geste invasif 11/17 (65%) 8/17 (47%) 0.37
Nombre de gestes invasifs par patient 1,2£1,4[0; 4] 0,7+0,8 [0 ; 3] 0.17

variables continues sous forme de valeur moyerhé&viation standard suivi des valeurs minimalesatimale de I'échantillon [Min ; Max].
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Annexe 6

Tableau 17 - Caractéristiques et niveau de traitentes 15 patients décédés

Les données sont exprimées pour les variablestiscen nombre de patients (n) sur I'effectif
total et suivi du pourcentage (%), et pour lesalads continues sous forme de valeur moyenne

Patients
n=15

Age (ans)
Filles/gargons
Poids (DS), n=13

Durée d'hospitalisation (jours)

Niveau de traitement respiratoire

Soutien respiratoire
Durée du soutien respiratoire (jours), n=11
FiO2 (%), n=10

VNI
Durée de la VNI (jours), n=7
PEP maximale (mmHg), n=6

Ventilation invasive conventionnelle
Durée de la ventilation invasive conventionnelle §urs), n=7

PEP maximale (mmHg), n=5

Ventilation invasive haute fréquence
Durée de la ventilation invasive haute fréquence@prs), n=2

VNI et ventilation invasive au cours de la méme hpétalisation

Niveau de traitement hémodynamique

Patients ayant eu un soutien hémodynamique
21 remplissage vasculair

Patients ayant eu des amines vaso-pressives
Arréts cardio-repisratoires

Massages cardiagues externe

Traitement par adrénaline
Choc électrique externe délivré

Niveau de traitement neurologique

Sédation, n=10
Durée de la sédation (jours), n=9

Niveau de traitement métabolique

Insuffisance rénale
Dialyse

Niveau de traitement digestif et nutritionnel

Soutient nutritionnel

Nutrition entérale

Durée de la nutrition entérale (jours), n=1
Nutrition parentérale

Durée de la nutrition parentérale (jours), n=0

Nutrition entérale et parentérale au cours de la mée hospitalisation

Gestes invasifs

21 geste invasi
Nombre de gestes invasifs par patient

11#4 (3 ; 16]
7/8

-1,8+1,1[-3,3 ; 0,6]

7,3+6,0 [0 ; 17]

13/15 (87%)
6,945,2 [0 ; 17]
60+29 [21 ; 100]

8/15 (53%)
4,3+5,01[0; 12]
8+3[6 ; 14]
8/17 (47%)
7/15 (47%)
8+1[7; 9]

2/15 (13,33%)
3,0£3,0[0 ; 6]

3/15 (20%)

10/15 (67%)
8/17 (47%)
6/15 (40%)
6/15 (40%)
3/15 (20%)

2/15 (13%)
1/15 (7%)

10
7,146,210 ; 17]

4/15 (27%)
0/15 (0%)

2/15 (13,33%)
1/15 (7%)

8

1/15 (7%)
0/15 (0%)
0/15 (0%)

11/15 (73%)
1,9+1,6 [0 ; 5]

+ déviation standard suivi des valeurs minimalem&timale de I'’échantillon [Min ; Max].
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Evaluation du niveau de traitement des enfants pohandicapés hospitalisés en urgence en réanimation
médicale pédiatrique en ile de France

Introduction : Les enfants polyhandicapés (PH) représententitusien médicale et éthique complexe. Leur
prise en charge en réanimation a peu été étudiée, du'ils constituent une population a risque de
décompensation aigué.

Obijectif : Décrire la prise en charge des enfants PH admisgance en réanimation médicale pédiatrique.
Patients et méthodes il s’agit d’une étude rétrospective sur 4 servideséanimation médicale pédiatrique
en fle de France. Ont été inclus les enfants PHitadisés en urgence entre Rjanvier 2013 et le 31 décembre
2015. Pour chaque hospitalisation les informaté&pidémiologiques, les dispositifs médicaux etidagsements
habituels a I'admission ainsi que le niveau detdraént en réanimation (respiratoire, hémodynamique,
métabolique, neurologique, nutritionnel, gestes#ifg) et les limitations de traitements ont étéueés.
Résultats :96 patients ont été inclus, correspondant a 14gitaisations. L'age moyen était de 11+5 ans. Le
nombre moyen de dispositifs médicaux par patieait &e 1,0+0,8 et le nombre moyen de traitements
médicamenteux neurologiques par patient était 82128. Les principaux motifs d’hospitalisation état :
détresses respiratoires (59%), détresses neurakmid 7%) et détresses hémodynamiques (10%). Uieisou
respiratoire a été nécessaire pour 56% des patiemtsoutien hémodynamique pour 31% des patients, u
soutien nutritionnel pour 20% des patients. Quaraetux pourcents des patients n'ont pas nécessigeste
invasif. Au cours de ces hospitalisations 25 réasiide concertation pluridisciplinaires ont été isé@s. La
mortalité globale était de 16%.

Conclusion : Les enfants PH admis en réanimation étaient praheipent des enfants d’'age scolaire,
hospitalisés pour des détresses respiratoires arplogiques. Le nombre d’hospitalisations répétésts
important. Il n’a pas été trouvé de limitation fcae du niveau de traitement. L'anticipation desadibns
d’'urgence est un point important de rise en charge de ces patie

Mots clé: (francais) : enfants handicapés, unités de sotessif:

Treatment level for children with polyhandicaps adnitted in ermergency in pediatric intensive care
units in Paris

Abstract (english) :

Introduction : Children with polyhandicaps are a complex medical ethical situation. There are few studies
about their admission in intensive care units, deshem having a strong risk of acute diseases.

Objectives : To describe the hospitalization of children withlylhandicaps in pediatric intensive care units.
Patients and methods This is a retrospective study in 4 pediatric isfea care units in Paris. children with
polyhandicaps hospitalized in emergency from Jantiat 2013 to December 31st 2015 were included. We
looked at epidemiological datas, medical supporisd @medications at admission and treatment level
(respiratory, circulatory, neurologic, invasive pedures), and limitations of treatments.

Results :96 patients were included, representing 143 halgmdtions. At admission average age was 11+5
years, mean number of medical support per patiestd#0,8 and mean number of neurological medicgigwn
patient was 2,5+1,8. The main admission criteriseweespiratory failures (59%), neurological fads (17%)
and circulatory failures (10%). Respiratory suppees needed in 56%, circulatory support in 31% and
nutritional support in 20% of patients. Forty-twerpent of patients did not have to be submittezhipinvasive
procedures. During these hospitalizations 25 cdaisoh meetings have been held. Overall mortaliayg \1:6%.
Conclusion : children with polyhandicaps admitted in intensogge units are at school age and are mostly
having respiratory or neurological failures. Thisra strong rate of rehospitalisation. There anetferapeutic
limitations that have been found today. Anticipgtancrisis is a major point to provide the besedar these
children

Keywords (englist : disabled children, intensive care u
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