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Troubles respiratoires

Les troubles respiratoires sont fréquents chez les personnes polyhandicapées.
Ce chapitre aborde I'épidémiologie de ces troubles, les facteurs impliqués dans
I’atteinte respiratoire, les interventions thérapeutiques et de prévention.

Epidémiologie et morbidité

Les troubles respiratoires sont la principale cause de mortalité dans la popula-
tion polyhandicapée. Ainsi sur 133 déces (dont 73 enfants), Rousseau et coll.
rapportaient 84 déces (63,2 %) en rapport avec une infection pulmonaire sur
une période de 6 ans dans une population d’enfants et adultes polyhandicapés
(Rousseau et coll., 2015). Au niveau international, il n’existe pas de données
relatives a la population polyhandicapée, cependant des données existent
concernant la paralysie cérébrale, notamment en Australie ot une étude a
repris les causes de déces des personnes ayant une paralysie cérébrale nées
entre 1956 et 2011. Quatre-cent-trente-six personnes sur 3 185 personnes
atteintes de paralysie cérébrale étaient décédées dans cette série, dont plus
de 50 % avaient une atteinte quadriplégique (53,1 %), associée dans plus
de la moitié des cas a une déficience intellectuelle évaluée comme sévere
a profonde (62 %). Latteinte respiratoire était a 'origine de la majorité des
déces (56,8 %) dans cette étude (Blair et coll., 2019).

Latteinte respiratoire est un motif fréquent de consultations et hospitalisa-
tions. Ainsi, il s’agit du premier motif d’hospitalisation dans une étude por-
tant sur 1 684 enfants et jeunes adultes atteints de paralysie cérébrale agés de
02 24 ans en Irlande (Carter et coll., 2021), parmi lesquels plus de 70 % des
patients avec un score GMFCS (Gross Motor Function Classification System)
aIV ou V ont été hospitalisés au moins une fois sur une période de 10 ans. En
Australie, des résultats similaires ont été retrouvés dans le cadre d’une étude
portant sur 2 183 enfants atteints de paralysie cérébrale, dont les hospitali-
sations ont été relevées de facon rétrospective sur 5 ans : 46 % des enfants
avaient au moins une admission en hospitalisation sur la période, les patients
avec une atteinte plus sévere sur le plan moteur et une épilepsie ayant des
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hospitalisations plus longues, et ’atteinte respiratoire était la principale cause

d’admission (Meehan et coll., 2015).

Une étude menée aupres de 153 adultes de plus de 20 ans avec paralysie céré-
brale en Suéde, a rapporté une association entre symptdmes respiratoires et
type de paralysie cérébrale (spastique, ataxique, dyskinétique), avec la sévé-
rité de atteinte motrice et de I'atteinte intellectuelle (Jonsson et coll., 2021).
Chez I'enfant, une équipe australienne a suivi sur 3 ans puis 5 ans une cohorte
de 482 enfants et jeunes adultes (4gés de 1 a 26 ans a I'entrée dans 1'étude)
avec paralysie cérébrale et relevé leurs hospitalisations pour motif respira-
toire. Sur 5 ans, 77 patients (16 %) ont été admis au total 322 fois, incluant
54 patients sur 130 ayant un score GMFCS a IV et V qui étaient au moins
hospitalisés une fois (41,5 %). Les facteurs de risque d’hospitalisation pour
cause respiratoire relevés dans ces études étaient un score GMFCS a 'V, la pré-
sence d’une épilepsie, d’'une dysphagie, d'un reflux gastro-cesophagien, d’une
hospitalisation pour raison respiratoire dans I'année précédente, un ronfle-
ment nocturne, des symptOmes respiratoires a la prise des repas, la présence de
symptdmes respiratoires en dehors des épisodes aigus, la prise d’antibiotique
récurrente (Blackmore et coll., 2018 et 2020). Par ailleurs, cette méme équipe
a relevé également les passages aux urgences sur la méme période pour cette
population pour cause respiratoire : 91 patients consultaient 289 fois au total
aux urgences, avec un taux d’admission en hospitalisation de 64 %. Les fac-
teurs de risque retrouvés de passage aux urgences étaient la présence d’une
scoliose et la présence d’un asthme (Blackmore et coll., 2020).

Une étude s’est intéressée a la morbidité respiratoire dans la population des
enfants avec Profound Intellectual and Multiple Disability (PIMD) : Proesmans
et coll. ont repris les données de 127 enfants (2-21 ans, 4ge médian 12 ans)
au sein de 10 établissements spécialisés en Belgique. Soixante-douze pour cent
des patients avaient une épilepsie, 77 % avaient un score GMFCS a IV ou V,
41 % avaient une gastrostomie. Sur le plan respiratoire, 50 % avaient une res-
piration évaluée comme irréguliere avec des apnées, 87 % comme superficielle,
15 % jugée paradoxale. Des signes de lutte respiratoire étaient relevés chez 6
a 13 % des patients. Des ronflements étaient notés chez 31 % et une respira-
tion bruyante chez 68 %. Concernant les traitements mis en ceuvre dans cette
population, 22 % avaient de la kinésithérapie respiratoire réguliere, 7 % rece-
vaient une antibiothérapie alternée, 15 % recevaient des mucolytiques et/ou
des corticoides inhalés. Dans cette série, le nombre médian d’épisodes respi-
ratoires infectieux sur un an était de 4, mais peu de patients nécessitaient une
hospitalisation pour ce motif (cependant 12 % étaient hospitalisés 2 au moins
3 reprises sur une période de 5 ans). Les facteurs de risque d’une hospitalisa-
tion pour cause respiratoire retrouvés dans cette étude étaient la présence d’'une
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épilepsie, d'anomalies de la dynamique ventilatoire ou de la toux, la présence
d’une hypotonie axiale, d'une scoliose significative (angle de Cobb>20°), d’'une
dysphagie et d’'un reflux gastro-cesophagien (Proesmans et coll., 2015).

Chez 'adulte, des symptdmes respiratoires sont rapportés chez 1 a 30 % des
patients avec PIMD d’une série de 99 patients adultes, a type de pneumopa-
thies, d’asthme, de sécrétions épaisses (van Timmeren et coll., 2016). Une
méta-analyse retrouvait de méme une prévalence similaire entre 8 et 27 %
de symptdmes respiratoires (van Timmeren et coll., 2017). Dans une analyse
récente de la littérature portant sur les symptdmes présentés par les enfants
ayant une atteinte neurologique sévere (Severe Neurologic Impairment, SNI),
Nelson et coll. relevaient que les symptdmes respiratoires étaient les plus rap-
portés, juste derriere les troubles digestifs dans cette population, avec cepen-
dant peu d’études spécifiques sur ces symptdmes dans cette population (Nelson
et coll.,, 2023). Les données de la cohorte Eval-PLH (Rousseau, 2018) rap-
portent des pneumopathies chez 4 4 17 % de la population, sans qu'un lien
avec I’Age ne soit retrouvé, des fausses routes chez 20 a 32 % des patients sans
lien avec I'dge, un encombrement bronchique chronique chez 12 a 27 % des
patients, avec pour la population des plus de 18 ans une prévalence qui dimi-
nuait avec I'age (p = 0,01). Parmi les mesures thérapeutiques mises en ceuvre
a visée respiratoire dans cette population, 9 4 16 % des patients recevaient
une antibiothérapie préventive (12 aussi parmi les adultes, les plus jeunes rece-
vaient plus fréquemment ce traitement), et 1 2 7 % une VNI (ventilation non
invasive), sans lien retrouvé avec I'age, et 0 4 4 % une trachéotomie qui était
13 aussi plus fréquemment retrouvée chez les adultes jeunes (Rousseau, 2018).

On retient donc de ces données que I'atteinte respiratoire est fréquente dans
la population polyhandicapée, méme si des recherches afin d’en préciser I’épi-
démiologie précise sont & encourager, que ce soit en termes de symptdmes,
de retentissement ou en termes de consommation de soins ou de sévérité.
Compte tenu de I'impact important notamment sur la mortalité des patients,
cette problématique a fait cependant I'objet de quelques revues de la littérature
notamment dans le champ de la paralysie cérébrale, reprenant notamment les
mécanismes a 'origine de cette atteinte dont nous détaillons certains ci-aprés
(Seddon et Khan, 2003 ; Proesmans, 2016 ; Boel et coll., 2019 ; Marpole et
coll., 2020) :

e une atteinte de la dynamique respiratoire que ce soit en raison d’apnées
centrales, d’une obstruction des voies aériennes supérieures, d’'une toux ineffi-
cace, d’'une faiblesse et une mauvaise coordination des muscles respiratoires ;

® une atteinte parenchymateuse pulmonaire en rapport avec des inhalations
répétées (en lien avec la dysphagie, le reflux gastro-cesophagien, I’hypersaliva-
tion), des infections récurrentes, une hyperréactivité bronchique, un asthme ;

289

ANALYSE



Polyhandicap

290

¢ un volume pulmonaire diminué notamment en rapport avec une cyphoscoliose ;

® des facteurs associés comme la présence d’une bronchodysplasie pulmonaire
chez les anciens prématurés, un asthme, des traitements ayant un effet sur les
sécrétions ou la dynamique ventilatoire (notamment les benzodiazépines).

Symptomes respiratoires

Dans leur étude portant sur 551 enfants et jeunes adultes de moins de 26 ans
atteints de paralysie cérébrale, Blackmore et coll. ont rapporté parmi les
155 patients ayant un score GMFCS a IV ou V, la présence d’'une toux chro-
nique chez 66 %, un encombrement chronique chez 37 %, la présence de
sibilants chroniques chez 22 %, de ronflements chez 44 %, un asthme chez
19 %. Ces mémes patients présentaient de plus des symptomes respiratoires
au cours de la prise des repas pour 74 % d’entre eux a type de voix enrouée
pour 37 %, toux pour 55 %, étouffement chez 49 %, tout en prenant en compte
que 34 % des patients étaient alimentés au moins en partie par voie entérale.
Toujours dans cette population de 155 patients, 60 % avaient un reflux gastro-
cesophagien, 59 % une épilepsie, 36 % présentaient des fausses routes salivaires,
40 % avaient une scoliose (Blackmore et coll., 2016b). IIs ont ensuite étudié les
facteurs de risque d’hospitalisation (données disponibles pour 470 patients dont
130 avec un score GMFCS a IV ou V) et de recevoir une antibiothérapie a plus
de 2 reprises dans I'année (données disponibles pour 471 patients dont 129 avec
un score GMFCS a1V ou V) dans cette population. Parmi les patients avec score
GMFCS 1V ou 'V, 23 % d’entre eux avaient été hospitalisés et 23 % ayant recu a
plusieurs reprises une antibiothérapie pour cause respiratoire. Les patients avec
score GMFCS a IV ou V avaient un risque accru d’hospitalisation s'ils avaient
par ailleurs une adaptation des textures de leur alimentation et/ou une alimen-
tation entérale. Seule la modification de texture ressortait comme facteur de
risque d”antibiothérapie (Blackmore et coll., 2016a). Les auteurs retenaient
ainsi la présence des troubles oro-moteurs comme facteur de risque principal
dans la survenue d’épisodes respiratoires séveres, a fortiori dans la population des
enfants avec I'atteinte motrice la plus sévere.

[’évaluation de la fonction respiratoire reste difficile chez les patients polyhan-
dicapés. En effet, leur participation aux épreuves fonctionnelles respiratoires
n’est la plupart du temps pas possible, alors que celles-ci permettent d’appré-
cier au mieux la fonction respiratoire. Il ne sera bien souvent possible que
d’évaluer de fagon indirecte cette atteinte, par I’étude de son retentissement
en terme d’atteinte obstructive (capnographie, polysomnographie), ou de
retentissement sur le parenchyme pulmonaire (imagerie, oxymétrie) (Fayoux
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et coll., 2019). Notons cependant qu'il n’existe pas ou peu de données sur les
valeurs usuelles spécifiques a cette population notamment pour 'oxymétrie
de pouls. Nous citerons une étude réalisée aupres de 46 adultes agés de 17 a
68 ans (Age moyen 38 ans) polyhandicapés résidents d'une Maison d’Accueil
Spécialisée en France, ayant eu un enregistrement nocturne d’oxymétrie de
pouls par capteur digital. Seuls 16 patients de cette série avaient un enregis-
trement considéré normal & subnormal, pour les autres des variations diverses
étaient notées dont des désaturations cycliques en sommeil paradoxal. Tous les
patients présentaient des épisodes de désaturation. Seuls 5 patients ne présen-
taient pas d’épisode en dessous de 90 % (la valeur normale de la saturation en
oxygene est entre 95 et 100 %), avec une fréquence moyenne de 57 épisodes
par nuit (3-187) et pour une durée totale de 40 minutes en moyenne (4-86).
Seuls 27 patients sur 46 avaient une valeur moyenne de saturation en oxygene
supérieure 2 94 % (Jouve, 2011). Il existe par ailleurs des données d’oxymé-
trie de pouls et de mesure de la capacité vitale par spirométrie (nécessitant la
participation de la personne 2 cette mesure) recueillies aupres de 46 adultes
(22-59 ans) avec paralysie cérébrale mais avec peu ou pas d’atteinte intellec-
tuelle, parmi lesquels 47,5 % avaient un score GMFCS a IV (mais aucun avec
un score GMFCS a V). Loxymétrie de pouls mesurée en temps de veille était
normale (>96 %) pour tous les sujets, tandis que la mesure de I'ampliation
thoracique (différence entre la mesure du périmeétre thoracique en inspiration
maximale et en expiration maximale) était diminuée quel que soit 1’Age, de
méme que les mesures de volume courant obtenues par spirométrie, et cette
diminution était d’autant plus importante que I'atteinte motrice était sévere
(Lampe et coll., 2014). S’agissant des volumes pulmonaires, une étude en
radiologie s’est intéressée a la mesure des diametres thoraciques au sommet et
a la base pulmonaires, en comparait les valeurs obtenues de 112 enfants avec
paralysie cérébrale et un score GMFCS a IV ou V et n’ayant pas de scoliose
a celles de 112 enfants contrdles appariés pour 1'Age. De plus, une spirométrie
était réalisée chez 10 enfants 4gés de plus de 7 ans présentant des capacités
cognitives permettant cette analyse de chaque groupe. Cette étude a permis de
montrer que le ratio diameétre au sommet/diametre a la base du poumon était
diminué chez les patients avec paralysie cérébrale, méme si ce ratio augmentait
avec 'age dans les 2 groupes. Pour les patients qui avaient eu une spirométrie,
une corrélation était retrouvée entre la mesure de la capacité vitale forcée et le
ratio mesuré (Park et coll., 2006).

Ainsi 2 ce jour, ’évaluation de I’atteinte respiratoire chez les personnes
polyhandicapées reste avant tout clinique, mais des recherches s’intéressant
plus spécifiquement 2 la fonction respiratoire, ou plus probablement au reten-
tissement de I'atteinte respiratoire sur les échanges gazeux et la dynamique
ventilatoire sont 2 encourager.
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Scoliose et atteinte respiratoire

Parmi les facteurs impliqués dans l'atteinte respiratoire, nous commence-
rons par détailler les éléments en rapport avec la présence d’'une déforma-
tion thoracique liée a la scoliose. Celle-ci, en lien avec les troubles du tonus
inhérents au polyhandicap (voir chapitre « Troubles de la motricité et autres
comorbidités motrices » ), s'installe progressivement, souvent autour de I’Age
de 5-6 ans, et s’aggrave avec la croissance staturale notamment, avec la pré-
sence d’une scoliose notée chez 50 2 75 % des patients en fin de puberté (Sato,
2020). Quand cette scoliose démarre progressivement, les déformations de la
paroi thoracique qu’elle engendre s’accompagnent également d’'un trouble
du développement pulmonaire et plus précisément d’un trouble du nombre
d’alvéoles pulmonaires. Il en résulte une diminution du volume pulmonaire
mais également du fait de la rotation et de la déformation thoracique, une
altération de la compliance thoracique, une altération du fonctionnement
des muscles respiratoires dont les insertions et les courses sont nécessairement
modifiées, notamment le diaphragme. Il en résulte un syndrome restrictif
mais également des troubles de la ventilation/perfusion, pouvant aboutir 2
une hypoventilation alvéolaire, et de fait une hypoxémie et une hypercapnie
qui a long terme peuvent évoluer vers une hypertension artérielle pulmo-
naire avec retentissement sur la fonction cardiaque (Proesmans, 2016 ; Boel
et coll., 2019). Notons également qu’au-dela de la déformation en rotation
liée a la scoliose, I'absence d’acquisition de la station assise autonome chez
les enfants polyhandicapés, est associée 4 une absence de co-contraction des
muscles paraspinaux et abdominaux, entrainant un effondrement en cyphose,
qui perturbe également la dynamique thoracique et participe de l'atteinte
respiratoire (Marpole et coll., 2020). S’agissant de la mesure de la déforma-
tion thoracique et du lien avec le volume pulmonaire, peu d’études a notre
connaissance ont étudié cet aspect, on citera cependant 1’étude de Horimoto
et coll. (2011) qui s’est intéressée a la faisabilité d’'une méthode de mesure
des dimensions thoraciques dans une population de 30 adultes avec Severe
and Multiple Intellectual Disabilicy (SMID) ayant eu un scanner thoracique
pour explorer une pneumopathie. Cette étude a montré la bonne reproduc-
tibilité de 2 protocoles de mesure en inter et intra-juges (Horimoto et coll.,
2011), qui pourraient permettre 2 I'avenir d’envisager ce type d’évaluation
de la déformation thoracique chez des patients polyhandicapés scoliotiques,
devant faire 'objet d’études futures.

Concernant le suivi et le traitement des scolioses dans le champ du polyhan-
dicap, la question de 'intérét du port des corsets de maintien anti-scoliose fait
débat dans cette population, notamment en termes d’objectifs fixés lors de la
mise en place de cet appareillage. Si un effet positif en termes de stabilité de
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la position assise permettant de favoriser la motricité des membres supérieurs
est rapporté, l'effet sur 'évolution de la déformation scoliotique elle-méme
est moins connue, avec des données moins robustes (Terjesen et coll., 2000 ;
Cloake et Gardner, 2016 ; Sato, 2020). Une chirurgie de correction de la
scoliose, dont différentes techniques existent et qui ne sont pas 'objet de ce
chapitre, est proposée habituellement pour des scolioses avec un angle de

Cobb de plus de 50° (Cloake et Gardner, 2016).

Une revue de la littérature s’est intéressée a la question de la chirurgie de la
scoliose dans la population des enfants avec tétraparésie spastique (Legg et
coll., 2014). Les auteurs ont retenu 10 études de séries de cas (comportant
plus de 20 cas par série) rapportant les bénéfices et complications de la chirur-
gie, une cohorte prospective et 3 cohortes rétrospectives étudiant les facteurs
prédictifs des effets de la chirurgie, c’est-a-dire des données de faible niveau
de preuve globalement. Les bénéfices rapportés de la chirurgie, évalués par
les aidants professionnels ou familiaux, donnaient des taux de satisfaction de
plus de 80 % et une amélioration de la qualité de vie en lien avec I'état de
santé évaluée par les aidants, a 2 ans de la chirurgie, avec cependant un biais
méthodologique notable dans cette évaluation dans la mesure ot le question-
naire d’évaluation de la qualité de vie en pré-chirurgie était passé de facon
rétrospective (et apres la chirurgie) (le questionnaire pré- et post-chirurgie
ont été passés tous les 2 ans a 2 ans post-chirurgie). Concernant la survenue
de complications, elles étaient rapportées avec une prévalence trés hétéro-
géne, de 10 a plus de 70 % des cas, avec une mortalité autour de 5 % (en
excluant I'étude la plus ancienne datant de 1998). Les complications respira-
toires autour de la chirurgie survenaient dans 27 2 57 % des cas, comprenant
des infections pulmonaires, atélectasies et pneumothorax. De plus, des com-
plications infectieuses en lien avec le matériel ou la nécessité de ré-intervenir
étaient rapportées. Une cyphose thoracique évoluée en pré-opératoire était
associée a un risque plus important de déces, la malnutrition pré-opératoire
exposait 2 une durée d’intubation et d’hospitalisation plus prolongées (Legg et
coll., 2014). Les données concernant les complications associées a la chirurgie
de scoliose ont pu étre analysées (Cognetti et coll., 2017) a partir d’un registre
international déclaratif des complications péri-opératoires des scolioses, dans
lequel entre 2004 et 2015, un total de 1 385 cas de complications (compre-
nant 601 complications chez des patients avec paralysie cérébrale) ont été
déclarées pour 29 019 interventions de scoliose sur atteinte neurologique, soit
un taux de complication de 6,3 %. Ce taux a diminué de prés de 10 % sur la
période 2012-2015 comparativement a 2004-2007, essentiellement en rap-
port avec la diminution des infections du site opératoire, mais également 2 un
moindre degré des complications respiratoires et complications liées au maté-
riel implanté. Le biais principal de cette étude (Cognetti et coll., 2017) résulte
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du caractere déclaratif des complications, qui se fait de plus annuellement avec
par conséquent un risque d’omission de certaines complications notamment
a plus long terme. Ces auteurs évoquaient dans la diminution des complica-
tions respiratoires une meilleure préparation des patients. Une étude récente
réalisée en Finlande 2 partir des données de registres de santé nationaux et
portant sur 474 enfants avec paralysie cérébrale et une scoliose codée dans le
registre, a permis de comparer 1’évolution de 236 enfants non opérés versus
238 enfants opérés entre 1996 et 2021 (Ahonen et coll., 2023). La mortalité
était significativement plus élevée dans le groupe non opéré (16 %) que dans
le groupe opéré (12 %) (p = 0,047). Les causes de déces étaient respiratoires
pour 76,3 % des patients non opérés contre 37,9 % chez les patients opérés, et
neurologiques pour 15,8 % des patients non opérés versus 44,8 % des patients
opérés (p = 0,009), notamment en raison de lésions d’anoxie cérébrale attri-
buées entre autres 2 une pneumopathie d’inhalation. Les auteurs ne notaient
pas de diminution d’incidence des pneumopathies suite a la chirurgie, et par
ailleurs en dehors d’'une prévalence d’asthme plus importante dans le groupe
non opéré (24,6 % versus 20,2 %) il n’était pas relevé de différence significa-
tive en termes de morbidité respiratoire pré-opératoire entre les deux groupes.
Notons enfin que le statut GMFCS de ces patients n’était pas précisé, et il
n’y avait pas non plus d’informations concernant les raisons de la non inter-
vention dans le groupe non opéré, méme si par ailleurs il n’était pas noté
de différence significative notamment sur le plan nutritionnel ou en termes
d’épilepsie entre les deux groupes en pré-opératoire (Ahonen et coll., 2023).
On retient de ces données que la chirurgie de scoliose est associée a une dimi-
nution de la mortalité, notamment de cause respiratoire, chez les patients
avec paralysie cérébrale.

Une autre équipe s’est intéressée a 'identification des facteurs de risque
d’intubation prolongée (au-dela de 3 jours) chez les patients avec paralysie
cérébrale et un score GMFCS a IV ou V, opérés de scoliose entre 2008 et
2016 (LaValva et coll., 2020) : 217 patients étaient inclus, puis 107 exclus
de I’analyse car extubés & 1 ou 2 jours post-opératoire. 'analyse a ainsi
comparé les données concernant 52 patients extubés le jour de l'inter-
vention et 58 patients extubés a partir du 3° jour post-opératoire. L’dge
moyen était de 14 ans, et la courbure principale moyenne avant chirurgie
était de 80+£24°. La comparaison des 2 groupes permettait d’identifier en
analyse multivariée comme facteurs prédictifs d’une intubation prolon-
gée, la présence d’antécédents pré-opératoires de pneumonie, un poids
de moins de 37 kg avant la chirurgie, un faible score d’interaction sociale
et de communication évalué en pré-opératoire par les proches aidants, et
enfin des pertes sanguines de plus de 3 000 ml en per-opératoire (LaValva
et coll., 2020).
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Compte tenu du taux de complications important rapporté, ’évaluation et
la préparation des patients en pré-opératoire sont majeures, et des équipes
ont rapporté leur protocole de préparation, bien qu’il n’existe pas de don-
nées de haut niveau de preuve pour valider ces pratiques. Cependant, la
majorité s’accordent sur I'importance de s’assurer d'un bon état nutrition-
nel et 'absence de carence martiale (fer) (Warner, 2019 ; Antolovich et
coll., 2022), de vérifier la présence de troubles de déglutition et tenter de
les limiter de méme que I'hypersalivation, de vérifier ’état osseux, d’éva-
luer I’état neurologique notamment en termes d’épilepsie et de trouble du
tonus, et d’évaluer I’état respiratoire des patients. S’agissant de la prépara-
tion respiratoire, il a été montré dans une population de 13 enfants avec
scoliose neuromusculaire (mais seulement 4 avaient une paralysie cérébrale,
les autres ayant une pathologie neuromusculaire ou osseuse a I'origine de la
scoliose) que la mise en place d’une ventilation non invasive et d’une aide a
la toux en pré-opératoire, s'accompagnait en post-opératoire de I’absence de
complication respiratoire (Khirani et coll., 2014). Cette étude est citée dans
les protocoles de préparation, notamment ventilatoire, de pré-chirurgie de
scoliose. Soulignons cependant le peu de données pour la population avec
paralysie cérébrale et a fortiori polyhandicapée dans la mesure ot dans I'étude
de Khirani et coll. (2014) les patients devaient étre en mesure d’accepter
la mise en ceuvre de 'aide ventilatoire (la non-acceptation étant un cri-
tere d’exclusion de I’étude). Notons enfin que les équipes mettant en place
ce type de protocole de préparation chirurgicale, évoquaient également la
place des parents dans ces processus décisionnels complexes (Warner, 2019 ;

Antolovich et coll., 2022).

On retient de ces données la nécessité de mener des études permettant d’une
part de valider I'efficacité de la chirurgie de scoliose (éventuellement en
distinguant les différentes de techniques) sur 'une des complications qu’elle
doit permettre de prévenir a savoir l'atteinte respiratoire, mais également en
évaluer les complications associées et les mesures préventives mises en ceuvre
pour diminuer ces complications.

Le bavage : un facteur de risque d’inhalations répétées

Le bavage est fréquent dans la population polyhandicapée, il peut étre anté-
rieur (par la bouche) et/ou postérieur via le larynx et dans ce cas il est moins
visible mais peut occasionner des inhalations répétées salivaires. Le bavage a
notamment été étudié dans une population de 385 enfants 4gés de 8 a 14 ans
avec paralysie cérébrale dont 124 avaient un score GMFCS a IV ou V. Dans
leur population, le bavage était noté chez 62,3 % des enfants ayant un score
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GMECS a 1V avec tétraparésie et 80 % des enfants ayant un score GMFCS
a V avec tétraparésie. Les facteurs associés a la présence d’'un bavage dans
leur étude étaient la présence d’une épilepsie, d’'une déficience intellectuelle,
d’'une atteinte non spastique (dyskinétique ou ataxique), d’'une tétraparé-
sie, d'un score GMFCS a IV ou V, de difficultés alimentaires, ’absence de
tenue de téte, 'absence de fermeture des levres, 'absence de langage (Reid

et coll., 2012).

Devant la présence d’un bavage, il sera important de vérifier qu'il ne s’agit
pas d’'une hypersalivation iatrogéne, induite notamment par des médicaments
comme les benzodiazépines ou certains neuroleptiques. Des troubles dentaires
et la présence d’'un reflux gastro-cesophagien seront également recherchés
(Boel et coll., 2019 ; Marpole et coll., 2020). En l'absence d’iatrogénie,
le bavage résulte d’une difficulté a déglutir la salive et est donc en rapport
avec la présence d’une dysphagie. Il a en effet été montré que le flux sali-
vaire (la production salivaire) n’est pas modifié chez les enfants avec paralysie
cérébrale (Erasmus et coll., 2009).

S’agissant du lien entre bavage et risque d’inhalation, une étude a été réalisée
aupres de 63 enfants avec paralysie cérébrale et score GMFCS a1V ou V, 4gés
de 14 mois a 16 ans (exclusion des patients ayant eu une fundoplicature, avec
scoliose et bronchodysplasie), et comparés a 20 adultes volontaires sains 4gés
de 19 a 29 ans. Il était réalisé chez ces patients un salivagramme c’est-a-dire
I'ingestion de salive radiomarquée, afin de suivre sa localisation dans le temps
et détecter une éventuelle inhalation pulmonaire. Les auteurs détectaient
ainsi 56 % d’inhalation pulmonaire salivaire chez les patients, et aucune chez
les volontaires sains (Baikie et coll., 2009).

La sévérité du bavage peut étre évaluée soit a 'aide de mesures quanti-
tatives telles que le flux salivaire (poids de salive produite sur un temps
donné) ou le quotient de bavage (nombre d’épisodes de bavage observés
toutes les 15 secondes pendant 15 minutes, soit sur 60 phases d’observa-
tion) (Dias et coll., 2016), mais des outils d’évaluation subjective ont éga-
lement été développés telle I'échelle d’'impact du bavage ou Drooling Impact
Scale (DIS). Cette échelle remplie par les parents ou aidants proches ren-
seigne sur I'impact du bavage sur la derniere semaine, et il est demandé aux
proches de renseigner sur une échelle continue de 0 a 10, dix items autour
du bavage et de son retentissement dans le quotidien de I’enfant. Cette
échelle a été validée aupres de 80 enfants 4gés de 3 ans et demi a 18 ans
avec paralysie cérébrale de sévérité variée dont certains avaient une défi-
cience intellectuelle et/ou étaient non verbaux. Ainsi, cette échelle peut
étre utilisée pour I’évaluation d’interventions thérapeutiques sur le bavage

(Reid et coll., 2010).
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Des mesures comportementales et thérapies oromotrices sont habituellement
mises en ceuvre chez les patients présentant un bavage. Une revue récente de
la littérature a évalué I'impact des mesures comportementales sur le bavage
dans la population des enfants avec trouble neurodéveloppemental, utilisant
le renforcement positif, I'incitation, 1’extinction progressive, 'autogestion,
retrouvant des effets positifs des interventions mais avec un faible niveau de
preuve des études (Mclnerney et coll., 2019). S’agissant des thérapies oro-
motrices, des effets positifs sont également rapportés, avec un faible niveau de
preuve (Khajuria et coll., 2020).

Concernant la prise en soins du bavage, des traitements médicamenteux sont
proposés, avec un effet anticholinergique, dont le glycopyrronium bromide,
les patchs de scopolamine (hyoscine), ou 'atropine sublinguale. S’agissant des
patchs de hyoscine/scopolamine, leur utilisation est largement répandue pour
traiter le bavage avec un effet qui peut durer dans le temps (Talmi et coll.,
1990), cependant des effets indésirables sont rapportés, tels qu’une obstruc-
tion nasale, une sécheresse buccale, une constipation en rapport avec l'effet
anticholinergique. Il est également observé une mydriase peu réactive qui est
un effet secondaire qu'’il est important de connaitre afin d’éviter de multiplier
des examens inutiles (recherche d’hypertension intracrinienne) en urgence
dans ce contexte. A cette mydriase est en fait associée une cycloplégie qui
limite alors les capacités d’accomodation visuelle et peut nécessiter la mise
en place d’une correction visuelle adaptée (Saeed et coll., 2007). Le glycopyr-
ronium bromide et les patchs de scopolamine ont été récemment comparés
dans un essai randomisé contrdlé en simple aveugle, auprés de 85 enfants Agés
de 3 a 14 ans, dont ’état neurologique était stable, 47 recevant des patchs de
scopolamine et 38 le glycopyrronium sans différence significative a I’état basal
entre les 2 groupes. L'évaluation a 4 semaines de traitement ne montrait pas
de différence significative sur I'échelle DIS entre les 2 groupes, mais il était
par contre noté une différence significative pour les 2 groupes par rapport au
score DIS avant traitement, et cet effet se maintenait a 12 semaines de traite-
ment. Des effets secondaires étaient rapportés dans les 2 groupes (46,8 % dans
le groupe patch et 63,2 % dans le groupe glycopyrronium) a type de constipa-
tion, sécheresse des sécrétions orales et respiratoires, éruption cutanée et de
facon notable, dans le groupe patch, le traitement était arrété pour 21 patients
(45 %) en raison de la survenue d’effets indésirables, contre 7 (18 %) dans le
groupe glycopyrronium (Parr et coll., 2018). En raison d’une meilleure tolé-
rance avec une efficacité comparable, les auteurs recommandaient d'utiliser
prioritairement le glycopyrronium dans le traitement médicamenteux du
bavage. En France, cette molécule n’est actuellement accessible qu’en usage
hospitalier, des démarches sont néanmoins en cours et il a obtenu l'auto-
risation de mise sur le marché en 2018. Concernant I’atropine en sublinguale,
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il existe peu de données robustes en faveur de son utilisation. Cependant, une
étude prospective a été menée aupres de 11 enfants 4gés de 5 a 18 ans avec
atteinte neurologique fixée (6 avec paralysie cérébrale, 3 avec un syndrome
d’Angelman) et un bavage pour lequel ils avaient déja recu préalablement un
autre traitement. Les patients de I’étude avaient majoritairement une défi-
cience intellectuelle (n = 8) et une épilepsie (n = 9). Les auteurs montraient
une diminution du score a I’échelle visuelle analogique évaluant le bavage par
les aidants proches mais aussi de la mesure du flux salivaire entre la phase pré-
traitement, et les phases de traitement avec un effet dose dépendant. Les prin-
cipaux effets secondaires rapportés étaient la sécheresse buccale, des troubles
mictionnels et une constipation (Norderyd et coll., 2017). D’autres équipes
ont rapporté 'usage de I'atropine sublinguale avec une certaine efficacité,
en rapportant également de fagon rétrospective les pratiques de prescription
dans cette indication ; cependant, des études a plus haut niveau de preuve
restent nécessaires a ce jour (Azapagast et coll., 2020 ; Petkus et coll., 2023).

Le traitement par injections de toxine botulique dans les glandes salivaires a
été plus largement étudié dans la population des enfants avec paralysie céré-
brale et bavage avec une efficacité notée en termes de fréquence et inten-
sité du bavage mais aussi sur le plan des interactions sociales. Environ 20 %
d’effets indésirables étaient rapportés, le plus sévere étant 'aggravation ou la
survenue d’'une dysphagie (Khajuria et coll., 2020). Concernant 'impact sur
la morbidité respiratoire, nous citerons une étude prospective réalisée aupres
de 15 enfants 4gés de 3 a 14 ans a l'inclusion et suivis sur une période de
3 ans et demi, dont 11 avaient une paralysie cérébrale avec un score GMFCS
a IV ou V, et 4 patients étaient porteurs de syndromes génétiques rares avec
déficience intellectuelle. Parmi ces patients, 12 avaient un bavage a prédomi-
nance postérieure mais seuls 2 avaient en pré-traitement une atteinte respi-
ratoire sévere, qui n’était pas améliorée par le traitement. Pour les 10 autres
patients, il était décrit autant voire moins d’hospitalisation de cause respi-
ratoire aprés traitement, et les auteurs concluaient donc a un effet poten-
tiel sur la fonction respiratoire des patients du traitement par injections de
toxine botulique, ce qui reste néanmoins & démontrer a4 un plus haut niveau

de preuve (Gubbay et Marie Blackmore, 2019).

Des traitements chirurgicaux de type ablation des glandes sous-maxillaires,
de déplacement du canal sous-maxillaire ou ligature des canaux sous-
maxillaires sont également possibles. Un essai randomisé a récemment com-
paré l'efficacité de la ligature chirurgicale des canaux sous-maxillaires a des
injections répétées de toxine botulique auprés de 53 enfants de plus de 8 ans
avec trouble du neurodéveloppement et bavage sévere ayant résisté au trai-
tement médicamenteux de premiere ligne (Bekkers et coll., 2019). Vingt-six
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patients ont été traités par toxine botulique et 27 ont été opérés. Lefficacité
du traitement était évaluée a 8 et 32 semaines par la mesure du quotient de
bavage et 1'échelle visuelle analogique d’évaluation du bavage par I'aidant
proche. Les auteurs rapportaient ainsi une meilleure efficacité sur I'inten-
sité du bavage a 8 et 32 semaines de la procédure chirurgicale, cependant il
était rapporté plus d’effets secondaires (40,7 % wversus 19,2 %) avec la procé-
dure chirurgicale (Bekkers et coll., 2019). Une étude rétrospective portant
sur 92 patients avec paralysie cérébrale ou trouble du neurodéveloppement
traités pour bavage entre 2000 et 2016 a comparé ’efficacité de la résection
sous-maxillaire, de la ligature des canaux sous-maxillaires et des injections
de toxine botulique. Les auteurs retrouvaient une baisse du score de bavage
(échelle visuelle analogique) a 8 et 32 semaines sur 'ensemble de leur popu-
lation, mais les résultats étaient significatifs uniquement pour le groupe avec
résection sous-maxillaire. Par ailleurs, dans ce travail, les auteurs notaient
une diminution de 67 % des infections pulmonaires en post intervention sur
I'ensemble de leur population, mais le résultat n’était significatif que pour
le groupe traité par toxines. Il n’était pas retrouvé de différence en termes
de survenue de complication entre les 3 groupes dans ce travail rétrospectif

(Delsing et coll., 2021).

On retient de ces données que si des effets positifs sont montrés pour la plu-
part des interventions susmentionnées sur le bavage, majoritairement dans
des populations d’enfants avec trouble du neurodéveloppement ou paralysie
cérébrale dont la sévérité n’est pas toujours précisée, la place relative de
chaque traitement reste insuffisamment évaluée, et les effets sur la fonction
respiratoire et 4 long terme méritent d’étre précisés.

Des infections respiratoires répétées

Les inhalations répétées, en rapport notamment avec les troubles de déglu-
tition, le bavage postérieur, et le reflux gastro-cesophagien sont le lit d’infec-
tions pulmonaires répétées dans la population polyhandicapée. Une étude
rétrospective portant sur les données des registres de 1’assurance maladie 2
Taiwan de 1997 2 2013 et ciblant des enfants (Agés de moins de 18 ans) avec
une paralysie cérébrale sévere a analysé les facteurs prédictifs d’infection
pulmonaire sévere (ayant nécessité une hospitalisation d’au moins 5 jours)
(Kuo et coll., 2020). Les auteurs ont ainsi repris les dossiers de 6 356 enfants
dont 2 135 (33 %) ont présenté une infection pulmonaire sévere sur la période

*étude, et de plus 1 222 (19,3 %) avaient eu une infection pulmonaire néces-
sitant une hospitalisation de moins de 5 jours. Un 4ge de moins de 3 ans,
le sexe masculin, la présence d’une épilepsie, d’un asthme, de complications
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périnatales, d’escarres, de reflux gastro-cesophagien étaient des facteurs de
risque indépendants de développer une infection pulmonaire sévere (Kuo et
coll., 2020). Ces données sont bien évidemment en accord avec celles de
Blackmore et coll. ayant évalué les facteurs prédictifs d’'une hospitalisation
et/ou d’'un passage aux urgences pour motif respiratoire, citées précédemment
(Blackmore et coll., 2018 et 2020). S’agissant de ’évaluation et de la prise
en soins de la dysphagie et du reflux gastro-cesophagien, nous renverrons le
lecteur au chapitre « Troubles de I'alimentation, de la nutrition et de la diges-
tion » de cette expertise. Une équipe s’est également intéressée a la valeur
pronostique en termes de risque d’inhalation d’un biomarqueur sérique, la
glycoprotéine KL-6 : dans une étude portant sur 66 enfants avec SMID pour
lesquels la présence ou I'absence d’inhalation était déterminée par vidéo-
fluoroscopie, les auteurs trouvaient des taux plus élevés de cette protéine
KL-6 chez les patients présentant des inhalations (Wakamoto et coll., 2015) ;
cependant & notre connaissance, ce marqueur n'a pas été rapporté depuis par
d’autres équipes.

Par ailleurs, concernant I’écologie bactérienne, et le portage chronique de bac-
téries pathogenes sur le plan respiratoire, des données contradictoires existent
concernant les patients avec paralysie cérébrale. Une étude rétrospective a
été menée sur les données de 69 enfants avec paralysie cérébrale hospitalisés
pour pneumonie entre 1997 et 2012 et ayant eu au moins un prélevement
respiratoire (crachat, prélevement bronchique ou trachéal ou pharyngé) pour
culture bactérienne (Gerdung et coll., 2016). La présence de Pseudomonas
aeruginosa était rapportée sur au moins un prélevement de 31 patients (45 %),
et par ailleurs d’autres bacilles gram négatifs étaient retrouvés chez 12 autres
patients (Klebsiella pneumoniae, Haemophilus, Stenotrophomonas). 11 n’érait
pas trouvé de différence significative entre les porteurs ou non de ces bacté-
ries pathogenes, mais une tendance se dégageait vers des enfants ayant une
atteinte motrice plus sévere, une fundoplicature, une scoliose ; les patients
porteurs de ces bactéries étaient par contre plus fréquemment hospitalisés
notamment en soins intensifs, nécessitaient plus fréquemment une intubation
et avaient plus fréquemment une pleurésie associée (Gerdung et coll., 2016).
Des données prospectives rapportent également un portage de Pseudomonas
aeruginosa ou Klebsielle chez 89 % des enfants avec paralysie cérébrale hos-
pitalisés en soins intensifs et ventilés pour au moins 4 jours (Thorburn et
coll., 2009). A contrario, une autre étude rétrospective portait sur les données
recueillies en 2017 chez des d’enfants avec atteinte neuromusculaire dont 34
avaient une paralysie cérébrale avec un score GMFCS a IV ou V et ayant
eu au moins un prélévement respiratoire pour étude bactériologique sur la
période. Dans cette série, la présence de Pseudomonas aeruginosa n’était rap-
portée que pour 18 % des patients, et fréquemment associée a la présence
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d’autres bactéries pathogenes (Gregson et coll., 2021). Enfin, une large étude
prospective portant sur 280 enfants avec atteinte neurologique sous-jacente et
comparés a 934 enfants ayant une pathologie chronique non neurologique, et
1 144 enfants n’ayant pas de pathologie chronique, tous hospitalisés pour une
pneumopathie communautaire, a étudié la fréquence des pathogenes retrouvés
a l'origine de ces épisodes respiratoires. Un pathogeéne était moins fréquem-
ment identifié chez les patients avec atteinte neurologique. Ccependant, les
atteintes neurologiques étaient trés variables (épilepsie, paralysie cérébrale,
syndromes génétiques) dans cette série et la notion de sévérité de 'atteinte
motrice n’était pas documentée. Par ailleurs, les pathogénes documentés
étaient majoritairement des virus (Millman et coll., 2016). Chez I’adulte,
des données concernant la colonisation digestive aux entérobactéries résis-
tantes aux béta-lactamases ont été étudiées dans un groupe de 146 patients
(4-77 ans, Age médian 37 ans) présentant un SMID. Les auteurs rapportaient
la présence de ces bactéries chez 31 % des patients, et identifiaient comme
facteurs de risque de cette colonisation la sévérité de 'atteinte neurologique,
la présence d’'une trachéotomie, d’'une nutrition entérale et d’'une antibiothé-
rapie dans les 3 mois précédents (Takano et coll., 2018). On retient donc de
ces données que I'écologie bactérienne, et les profils de pharmaco-résistance
des patients polyhandicapés, que ce soit a I’Age pédiatrique ou chez I'adulte,
est insuffisamment documentée et les facteurs associés a cette écologie (lieu
de vie, traitements associés, microbiotes, comorbidités, etc.) méritent d’étre
spécifiquement étudiés.

Concernant le traitement des épisodes infectieux respiratoires, une anti-
biothérapie adaptée si possible a I'agent infectieux identifié le cas échéant
doit étre conduite, et bien que les patients ne répondent pas forcément a la
définition de la bronchiectasie on pourra cependant s’inspirer des recom-
mandations de prise en charge qui s’y appliquent et prescrire en premiére
intention une association amoxicilline-acide clavulanique, et en y associant
des mesures de désencombrement respiratoire par drainage bronchique si
besoin. Le recours aux corticoides oraux ou inhalés de méme qu’aux bron-
chodilatateurs en systématique n’a pas fait la preuve de son efficacité dans
cette situation de bronchectasie. En cas de primo-infection par Pseudomonas
aeruginosa, une éradication de cette bactérie est proposée, par antibiothéra-
pie inhalée (tobramycine ou colistine) durant 3 mois associée & une antibio-
thérapie orale (ciprofloxacine) ou intraveineuse (béta-lactamine) (Epaud et
Lustremant, 2021). Concernant la prise en soins en aigu, une étude rétros-
pective sur 3 ans a été menée aupres de 3 771 enfants hospitalisés pour une
pneumonie dans le contexte d’une pathologie chronique complexe dont
861 enfants avec atteinte neuromusculaire, 134 avec une maladie métabo-
lique et 1 043 avec une atteinte « congénitale » ou génétique autre, et dont
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639 avaient au moins deux atteintes chroniques complexes. Ces patients
avaient une prise en soins différente des enfants sans pathologie chro-
nique complexe : l'antibiothérapie administrée ciblait préférentiellement
le Staphylocoque aureus méthicilline-résistant ou le Pseudomonas aeruginosa
ou les anaérobies. L'escalade thérapeutique antibiotique était plus fréquente
chez ces patients dont par ailleurs I’hospitalisation était plus prolongée

(Leyenaar et coll., 2014).

S’agissant de la prévention des épisodes infectieux récidivant, il n’existe a
ce jour pas de données propres a la population des personnes polyhandi-
capées. Si on se réfere aux recommandations relatives aux patients ayant
des bronchectasies®, la corticothérapie inhalée en dehors d’un asthme asso-
cié, de méme que les bronchodilatateurs ne seront pas recommandés sys-
tématiquement. En cas d’exacerbations infectieuses répétées (plus de 3 par
an), une antibiothérapie chronique pourra étre proposée, par voie inhalée
en cas de colonisation & Pseudomonas aeruginosa, en alternant tous les 10 &
15 jours 2 a 3 antibiotiques par voie orale 2 large spectre, ou en administrant
de 'amoxicilline de fagon continue. Cependant, cette attitude n’est validée
par aucune étude scientifique, dans la bronchectasie de I'enfant et a fortiori
chez 'enfant polyhandicapé. La prescription de macrolides dont I'azithromy-
cine peut également étre envisagée avec des effets supposés antimicrobiens
et anti-inflammatoires, et dont Pefficacité est démontrée chez ’adulte avec
bronchectasie. Enfin, la vaccination annuelle contre la grippe et la vacci-
nation anti-pneumococcique sont recommandées (Epaud et Lustremant,
2021). S’agissant de I'antibiothérapie chronique, une équipe a récemment
tenté de faire une méta-analyse sur cette indication chez les enfants avec
atteinte neurologique, mais aucune étude de niveau de preuve suffisant n’a
pu étre retenue dans cette méta-analyse (Sanner et coll., 2023). Les auteurs
avaient initialement sélectionné 6 études, dont 2 en cours et portant sur
l'intérét de l'azithromycine au long cours dans cette population (Sanner
et coll., 2023). On retient donc que s'il existe des recommandations sur la
prise en soins des enfants avec bronchectasies, d'une part celles-ci reposent
en grande partie sur des avis d’experts et par ailleurs méme si les patients
polyhandicapés présentent des symptomes qui peuvent faire évoquer une
bronchectasie dans un certain nombre de cas, la prévalence de cette patho-
logie mériterait d’étre plus spécifiquement évaluée dans cette population,
chez 'enfant comme I'adulte.

48. Les bronchectasies sont définies par une dilatation permanente du calibre des bronches au
scanner thoracique, liée a une désorganisation des structures musculaires, élastiques et carti-
lagineuses de leurs parois, et dont le diagnostic est évoqué devant une toux productive durant
plus de 4 semaines, des bronchites et/ou pneumonies récurrentes, des signes d’insuffisance
respiratoire chronique.
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Lutte contre I’'encombrement chronique
et la toux inefficace

La prévention des infections pulmonaires récidivantes passe également
par le désencombrement bronchique, comme cela est recommandé dans la
bronchectasie (Epaud et Lustremant, 2021), et la toux est un des moyens de
lutter contre ’encombrement. Cependant chez les patients polyhandicapés,
d’'une part en lien avec la faiblesse musculaire, mais aussi les troubles de la
coordination motrice, la toux peut étre altérée.

S’agissant de 'efficacité de la kinésithérapie sur I'atteinte respiratoire, une
méta-analyse a été conduite récemment chez 'enfant avec paralysie cérébrale,
montrant un effet positif des différentes techniques évaluées sur la fonction
respiratoire. Cependant, la population étudiée avait un score GMFCS a
IV au maximum et de plus les criteres d’inclusion des études comprenaient
’évaluation de I'efficacité sur une spirométrie, ce qui n’est pas faisable chez
la grande majorité des enfants polyhandicapés (Rutka et coll., 2021). Bien
qu’elles n’évaluent pas spécifiquement une technique de désencombrement,
des données indirectes existent cependant en faveur de I'importance de la
kinésithérapie et de I'aide au désencombrement. Ainsi en Angleterre, une
équipe mobile de kinésithérapeutes a été mise en place en 2010 dans la région
de Nottingham 2 destination des enfants avec atteinte neurologique sévére,
et propose des interventions de désencombrement et d’évaluation clinique
d’une part 2 la phase aigué¢ d’infections, mais également des séances d’éduca-
tion thérapeutique a destination des aidants familiaux ou professionnels, dans
I'objectif de réduire les hospitalisations de cause respiratoire dans cette popu-
lation. Lors des visites 2 domicile, le kinésithérapeute peut ainsi d’une part
évaluer la situation clinique de I'enfant, proposer des techniques de désen-
combrement manuelles adaptées, des nébulisations, mais aussi des séances
d’insufflation/exsufflation mécanique, d’oscillation thoracique a haute fré-
quence, d’aspirations oro- ou naso-pharyngées associées si besoin a des pré-
lévements microbiologiques. Le kinésithérapeute peut si nécessaire prescrire
des bronchodilatateurs, des antibiotiques, des agents anti-inflammatoires
et peut si nécessaire demander 'avis d’un pédiatre. En 2020, 120 jeunes de
moins de 25 ans étaient suivis par ce service et deux études d’évaluation de
son efficacité sur la prévention des admissions hospitalieres ont été conduites
(Wolff et coll., 2015 ; Smith et coll., 2022). La derniére évaluation menée sur
I'année 2019-2020 rapportait que 182 hospitalisations avaient été évitées par
le recours A ce service et que les utilisateurs du service étaient trés satisfaits
(Smith et coll., 2022). Bien que ne portant pas sur une technique particuliere
ni une stratégie donnée, on retient de ces données, I'intérét d’'une organisa-
tion des soins, associée a des pratiques d’éducation thérapeutique des aidants
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comme ayant un intérét dans la prévention des exacerbations respiratoires
dans cette population.

Concernant les aides techniques au désencombrement, une méta-analyse de
2014 a évalué I'intérét des traitements non pharmacologiques sur la morbidité
respiratoire chez les enfants avec trouble neurodéveloppemental sévere, retrou-
vant des données de faible niveau de preuve en faveur des techniques utilisées
et sans effet secondaire notable rapporté (Winfield et coll., 2014). Dans cette
méta-analyse étaient incluses les études incluant des enfants de moins de 18 ans
avec atteinte neurologique sévére et atteinte respiratoire. Cependant, quand
I'atteinte cognitive ne permettait pas I’évaluation appropriée de la fonction res-
piratoire, I'étude était exclue, ce qui de facto excluait la population polyhandi-
capée de la plupart des études inclues. Ainsi, il n’existe pas de données de haut
niveau de preuve permettant de recommander une ou plusieurs techniques de
désencombrement dans cette population, mais nous allons rapidement évoquer
les différentes techniques disponibles et les données existantes les concernant.

Les relaxateurs de pression (Intermittent Positive Pressure Breathing, IPPB) qui
insufflent un volume d’air dans les poumons jusqu’a 'obtention d’une pres-
sion pré-réglée augmentent la pression inspiratoire dans les voies aériennes
et favorisent I'expansion thoraco-pulmonaire, ont été peu étudiés dans la
population polyhandicapée spécifiquement. Ils sembleraient pouvoir amélio-
rer la compliance pulmonaire, ventiler des zones pulmonaires peu ventilées
et aider a lever des atélectasies, et ils pourraient également aider au drainage
bronchique par I'augmentation du volume mobilisé lors des manceuvres de
kinésithérapie respiratoire (Pétremant, 2022).

Concernant les in/ex-suflatteurs mécaniques, ils insufflent un volume d’air
dans les poumons a une pression préréglée pour augmenter I'inspiration, puis
une pression négative est appliquée afin d’augmenter le débit expiratoire et
ainsi augmenter l'efficacité de la toux chez les patients. L'un des appareils a été
récemment évalué (3 séances par jour de 20 minutes) de fagon prospective dans
un essai randomisé contre kinésithérapie respiratoire conventionnelle seule
(1 séance par jour), chez 22 enfants (7 mois-12 ans) avec paralysie cérébrale
quadriplégique en Thailande et hospitalisés pour une infection respiratoire. Il
est important de noter que 70 % de ces patients avaient une trachéotomie. Les
auteurs notaient que les atélectasies étaient levées plus rapidement (en moyenne
un jour de moins) dans le groupe des patients avec infex-sufflateur, et ils ne
trouvaient pas de complications associées (Siriwat et coll., 2018). Par ailleurs,
une étude récente s’est intéressée 2 la tolérance a long terme de ce type d’aide
instrumentale et a montré que sur une population de 114 enfants avec atteinte
neurologique et utilisant un in/ex-sufflateur mécanique, seuls 34 avaient une
atteinte neurologique centrale (paralysie cérébrale pour 27, encéphalite pour 3,
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atteinte neurodégénérative pour 4), et des données sur les modalités dutilisation
étaient disponibles pour 26 d’entre eux (et pour 47 enfants avec une atteinte
neuromusculaire). Les patients avec atteinte centrale avaient eu la mise en
place de cet appareil plus tardivement que les patients atteints de pathologies
neuromusculaires, avaient plus fréquemment un appareil de pression positive
continue (PPC) et en revanche moins de ventilation mécanique au long cours.
Lappareil avait rarement (n = 2) été mis en place de fagon préventive pour
lutter contre I’encombrement respiratoire (contrairement aux patients atteints
de pathologies neuromusculaires) (Hov et coll., 2021).

Notons cependant que du fait de la pression négative générée lors de la phase
expiratoire, il existe un risque de fermeture des voies aériennes supérieures en
cas de laryngo-trachéomalacie, et d’autres appareils utilisant I'effet Venturi
pour accélérer le flux expiratoire ont été développés qui évitent ainsi le
collapsus des voies aériennes. Cet appareil d’accélération du flux expiratoire
a effet Venturi a été évalué dans une étude prospective observationnelle sur
18 mois aupres de 8 enfants de plus de 2 ans présentant un polyhandicap, en
dehors de toute exacerbation respiratoire mais chez des enfants présentant
plus de 3 exacerbations par an dont au moins une dans les 6 derniers mois et
pour lesquels une technique instrumentale d’aide au désencombrement avait
déja été testée. Les auteurs rapportaient une diminution au cours du temps
de la fréquence et durée des hospitalisations, du nombre de consultations
médicales et du nombre de jours d’antibiothérapie par période de 6 mois. Ils
ne relevaient pas d’effet indésirable (Garuti et coll., 2016). Des effets simi-
laires ont été ensuite rapportés dans une autre étude observationnelle portant
sur 11 enfants avec également un taux de satisfaction élevé des aidants dans
I'utilisation de I'appareil (Bertelli et coll., 2019).

Le percussionnaire (Intrapulmonary Percussive Ventilation, IPV) géneére un flux
variable de pression positive a haute fréquence, engendrant une vibration
intra-pulmonaire qui aide & remonter les sécrétions situées dans les bronches
distales. Son efficacité dans le traitement des bronchopathies obstructives
chroniques et la mucoviscidose est discutée, il a montré une certaine efficacité
comparativement a la kinésithérapie conventionnelle chez des patients avec
myopathie de Duchenne (Belli et coll., 2021). Chez enfant avec atteinte
neurologique, il a été montré une efficacité supérieure aux oscillateurs de paroi
thoracique a haute fréquence dans une population de 8 enfants polyhandica-
pés trachéotomisés sur la morbidité respiratoire. Dans une autre étude menée
chez 18 patients avec atteinte neuromusculaire, le percussionnaire présentait
une efficacité supérieure a la spirométrie incitative dans la prévention des até-
lectasies (Lauwers et coll., 2018). Dans la population polyhandicapée, il n’a
pas fait 'objet d’études spécifiques.
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Enfin, les oscillateurs de paroi thoracique a haute fréquence (High-Frequency
Chest Wall Oscillation, HFECWO ; ou High-Frequency Chest Wall Compression
Therapy, HECWCT ; ou wvest therapy) ont été étudiés prospectivement notam-
ment auprés de 22 enfants avec atteinte neurologique, et il était noté une
diminution de la fréquence et de la durée des hospitalisations de cause respira-
toire (Fitzgerald et coll., 2014). Un essai randomisé controlé contre kinésithé-
rapie standard a également été mené aupres de 23 enfants (12 dans le groupe
contrdle) et a montré avant tout une meilleure compliance au traitement
HFCW(CT, une tendance a la diminution de 'antibiothérapie et des hospita-
lisations (Yuan et coll., 2010).

Il n’existe cependant pas a ce jour de recommandations sur la stratégie d’uti-
lisation de ces aides techniques dans la population polyhandicapée.

Au-dela de ces aides techniques, nous rappellerons également I'importance
de l'installation dans la lutte contre ’encombrement que ce soit en lien avec
une stase salivaire favorisée par le décubitus dorsal, I'effondrement du tronc
en position assise qui majore la cyphose thoracique, les mouvements dysto-
niques en extension du rachis (Lepage, 2015). S’agissant des études s’'étant
intéressées a l'effet du positionnement sur la fonction respiratoire, nous
citerons le travail de Lephart qui dans le cadre d’'une étude de cas unique
montre leffet d’une installation assise adaptée moulée, comparativement 2
un siege standard, a la fois sur les valeurs de saturation en oxygene, fréquence
cardiaque, fréquence respiratoire mais aussi sur la réalisation d’activité chez
un jeune homme avec paralysie cérébrale tétraparétique et scoliose évoluée
(Lephart et Kaplan, 2015). Des effets similaires sur les mesures d’oxymétrie,
de fréquences respiratoire et cardiaque ont été observés chez 5 jeunes adultes
tétraparétiques et scoliotiques avec paralysie cérébrale entre une phase ou ils
restaient allongés et une phase ot I'on alternait les positions allongée/assise/
sur le coté, puis retour a la situation initiale (Littleton et coll., 2011). Cette
question du positionnement et de son effet sur la fonction respiratoire est
importante 2 prendre en compte notamment s’agissant de la mise en place
d’installations nocturnes dont P'effet sur le sommeil et la fonction respiratoire
peut varier d’'un patient a 'autre (Hill et coll., 2009).

Aide ventilatoire mécanique : ventilation non invasive
et trachéotomie

Les techniques non invasives de support ventilatoire, que ce soit la pression
positive continue (ou CPAP pour Continuous Positive Airway Pressure)
ou la ventilation non invasive a 2 niveaux de pression (BPAP pour Bilevel
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Positive Airway Pressure) se sont largement développées au cours des derniéres
décennies. La CPAP est avant tout utilisée pour le traitement des obstruc-
tions des voies aériennes supérieures tandis que la BPAP peut étre utilisée
en cas d’atteinte de la fonction respiratoire, que ce soit en rapport avec
une atteinte pulmonaire parenchymateuse, ou des muscles respiratoires ou
de la commande centrale respiratoire. La Société européenne de la respira-
tion (European Respiratory Society : ERS) a récemment publié un consen-
sus concernant le recours a la ventilation non invasive de facon chronique
chez 'enfant (Fauroux et coll., 2022). Parmi les contre-indications a son
utilisation, les experts retiennent l'incapacité a protéger les voies aériennes
supérieures en raison d’une dysfonction bulbaire, de sécrétions respiratoires
abondantes, le manque de coopération de ’enfant et de sa famille, un reflux
gastro-cesophagien non controlé et/ou une aérophagie importante. Ainsi, les
personnes polyhandicapées peuvent présenter une ou plusieurs de ces contre-
indications. Les experts relevaient d’ailleurs peu d’études sur la ventilation
non invasive (VNI) chez les personnes polyhandicapées, et avec peu d’in-
formations sur I'efficacité dans cette population, avec quelques données en
faveur d’'un taux plus important d’échec de la mise en place de la VNI chez
ces patients (Grychtol et Chan, 2018 ; Fauroux et coll., 2022). S’agissant
des indications de mise en route d'une VNI chez les patients avec atteinte
neurologique sévere (score GMFCS a V), Morrison et coll. ont rapporté leur
expérience a propos de 14 enfants : I'indication pour la mise en ceuvre était la
présence d’apnées obstructives dans la majorité des cas (n = 12) avec un effet
positif mesuré sur les parameétres de la polysomnographie mais pas d’effet sur
le taux d’hospitalisation dans cette étude a petit effectif (Morrison et coll.,
2022). 11 est donc nécessaire de mener des travaux sur les indications, ’effica-
cité aussi bien sur les symptOmes respiratoires que I'état de santé global et la
qualité de vie chez les patients polyhandicapés, ainsi que les effets secondaires
et complications éventuels observés.

La question de 'adhésion de la famille et plus largement des aidants est 1a aussi
fondamentale, avec bien entendu une place importante accordée a 'avis d’ex-
perts qui leur aura été donné concernant la mise en ceuvre éventuelle d’'une
aide ventilatoire. Ceci a été récemment étudié dans une étude qualitative par
Bogetz et coll. aupres de 24 familles d’enfants avec atteinte neurologique pour
lesquels avait été décidée la pose ou a contrario la non mise en ceuvre d’une
ventilation mécanique a domicile sur trachéotomie. La question de la mise en
ceuvre d'une ventilation mécanique par trachéotomie s’était posée pour 18 de
ces familles entre les 1 et 5 ans de 'enfant, et 11 avaient opté pour la mise en
ceuvre. Les questions qui étaient alors soulevées par les parents relevaient du
pronostic et des incertitudes qui s’y référaient (déces, possibilité de se passer
de la trachéotomie secondairement ?). Ces questions étaient en rapport avec
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le risque de déces et plus globalement le projet de vie et les objectifs de soins
adaptés a 'enfant (Bogetz et coll., 2022).

Ces éléments autour du juste choix des traitements, a fortiori dans un contexte
ol I'incertitude en lien avec le peu d’études scientifiques robustes font résonance
a cette situation du Dr Elisabeth Zucman : « Les soins ne doivent pas envahir
et résumer toute la vie de la personne polyhandicapée et de son entourage.
Clest pour cela que le projet de soin doit étre au service du projet de vie de la
personne polyhandicapée, un questionnement permanent et une interpellation
des différents intervenants tout au long de sa vie » (Estournet-Mathiaud, 2017).

Conclusion

Latteinte respiratoire, méme si son épidémiologie mérite d’étre précisée, est
donc une préoccupation majeure chez les personnes polyhandicapées. Il existe
cependant peu d’études validant précisément les interventions thérapeutiques
adaptées et leur séquence précise dans cette population. Nous citerons ainsi
la revue systématique de Blackmore et coll. en 2019 sur les interventions
A visée respiratoire dans la paralysie cérébrale : la plupart des interventions
étudiées n’ont pas fait 'objet d’études de haut niveau de preuves permettant
de les valider, et il n’y a notamment pas d’essai randomisé contrdlé ayant fait
la preuve de I'efficacité d’interventions sur la morbidité respiratoire chez les
patients avec paralysie cérébrale, avec cependant également peu d’effets indé-
sirables rapportés (Blackmore et coll., 2019).

Toutefois, dans le champ de la paralysie cérébrale chez ’enfant, un consensus
d’experts internationaux (plus de 200) sur les interventions pour la préven-
tion et le traitement de la morbidité respiratoire a été publié (Gibson et coll.,
2021). Les facteurs de risque mentionnés précédemment (et notamment un
score GMFCS 2 V) sont soulignés, une attention particuliere est portée aux
troubles de I'oralité, leur dépistage et leur prise en soins. Concernant la lutte
contre I'encombrement respiratoire, la kinésithérapie respiratoire et I'appren-
tissage aux aidants de techniques de désencombrement sont préconisés, en
tenant compte du positionnement et si besoin en utilisant des aides techniques
adaptées. Les soins dentaires, ’état nutritionnel, I'encouragement de la mobi-
lité sont également préconisés, de méme que la vaccination contre la grippe,
le pneumocoque. Enfin en cas d’aggravation des symptdmes, et quand des
traitements plus invasifs et/ou chroniques se discutent, I'intervention d’une
équipe de soins palliatifs et une discussion impliquant les proches aidants,
familiaux et professionnels, sont recommandées afin d’opter pour la solution
la mieux adaptée au patient (Gibson et coll., 2021).
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