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Introduction

L’essor de la ventilation non invasive (VNI) en pédiatrie
durant les années 2000 a été sous-tendu par les effets secon-
daires liés a la prothése endotrachéale (sténose sous-glottique
et infection pulmonaire) et rendu possible par le développe-
ment d’interfaces et de ventilateurs utilisables en pédiatrie.

L’essor de la technique et son succés sont également le
fruit du travail des équipes médicales et paramédicales qui
ont su développer leurs connaissances théoriques (physio-
logie, indications, réglages) et pratiques (mise en place) de
ce support ventilatoire.

Physiopathologie de la décompensation
respiratoire

La ventilation spontanée est le résultat du bon équilibre entre
la capacité des muscles respiratoires, la charge imposée au
systéme respiratoire et le controle neurologique (commande
respiratoire). L’atteinte d’un ou de plusieurs éléments de ce
trio va altérer la ventilation spontanée et peut conduire,
lorsque les mécanismes d’adaptation sont dépassés, a
I’hypoventilation alvéolaire. On peut décrire trois situations
physiopathologiques qui peuvent conduire a I’hypoventilation
alvéolaire :

e augmentation de la charge de travail respiratoire (situation
clinique la plus fréquente) sous-tendue par une atteinte
pulmonaire, thoracique ou des voies aériennes ;
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e diminution de la force des muscles respiratoires (patho-
logie neuromusculaire [PNM], atteinte médullaire, atteinte
phrénique) ;

e anomalie de la commande centrale (exemple : syndrome
d’Ondine).

Augmentation de la charge respiratoire

Chez le nourrisson et le petit enfant, les caractéristiques
structurelles (angle d’insertion du diaphragme, cage thora-
cique circulaire, proportion de fibres diaphragmatiques de
type I réduite) [ 1-4] et fonctionnelles du systéme respiratoire
(augmentation de la compliance thoracique par rapport a la
compliance pulmonaire, diminution des forces d’opposition)
sont différentes [5—7]. La conséquence directe est une dimi-
nution de la capacité résiduelle fonctionnelle (CRF) expli-
quant la forte propension des jeunes enfants a développer
des troubles de ventilation qui jouent un rdle important
dans D’altération de la compliance globale. Par ailleurs, la
petite taille des voies aériennes est responsable d’une aug-
mentation rapide et fréquente de la résistance du systéme
respiratoire. Ces particularités augmentent la charge imposée
au systéme et contribuent a la défaillance respiratoire.

Le travail respiratoire est défini par 1’énergie nécessaire
pour vaincre les forces qui s’opposent a la ventilation
(diminution de la compliance et augmentation des résistan-
ces). Ce paramétre peut étre évalué de maniére indirecte par
le calcul du produit pression temps (PTP) cesophagien et
diaphragmatique [8—10]. En pratique, les praticiens utilisent
les signes cliniques de détresse respiratoire (polypnée, signe
de lutte respiratoire) pour apprécier I’augmentation de la
charge imposée au systéme respiratoire. Il existe plusieurs
travaux physiologiques qui mesurent objectivement cette
augmentation du travail respiratoire. Ainsi, dans la mucovis-
cidose, I’atteinte respiratoire se traduit par une diminution
progressive du VEMS et s’accompagne d’une augmentation
du travail respiratoire [11]. Le nourrisson atteint d’une
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obstruction des voies aériennes supérieures a également une
augmentation de son travail respiratoire [12,13]. Chez les
enfants (> 2 ans et 10 kg) admis en réanimation pédiatrique
pour détresse respiratoire aigué, il a été¢ mis en évidence une
augmentation importante du travail respiratoire quelle que
soit I’étiologie de la détresse respiratoire [14]. De plus, des
données chez le nourrisson admis pour bronchiolite avec
défaillance respiratoire aigué¢ sont maintenant disponibles,
et elles mettent également en évidence cette augmentation
importante (X2 a x10) du travail respiratoire [15].

Diminution de la capacité des muscles respiratoires

Dans les PNM, les muscles respiratoires sont rarement épar-
gnés. Chez I’enfant, ce sont la myopathie de Duchenne et
I’amyotrophie spinale antérieure (ASA) qui s’accompagnent
le plus fréquemment d’une défaillance respiratoire. Celle-ci
apparait progressivement avec la croissance des enfants, les
muscles respiratoires ne pouvant plus faire face a I’augmen-
tation de la masse musculaire globale et a I’augmentation de
la demande énergétique. Les patients atteints de PNM ont
théoriquement des voies aériennes, un poumon et une cage
thoracique normale. Au repos, le travail respiratoire attendu
serait normal, or, des mesures de PTP cesophagien et dia-
phragmatique ont montré des valeurs a deux—trois fois la nor-
male [16]. Cela est probablement expliqué par la limitation de
I’amplitude des mouvements respiratoires qui conduit a la
survenue de microatélectasie et a la déformation thoracique
qui augmentent le travail respiratoire. Chez ces patients, le
déséquilibre de la balance survient rapidement en cas d’infec-
tion respiratoire, mais également lors du sommeil qui est
associ¢ a une altération de la mécanique respiratoire avec
une augmentation des résistances, une diminution de la
CREF et des anomalies des rapports ventilation—perfusion.

Anomalies de la commande centrale

Cette situation clinique est rare chez I’enfant, mais peut se voir
essentiellement dans le syndrome d’Ondine. Cette maladie se
caractérise par un défaut de commande respiratoire central qui
prédomine lors du sommeil. La VNI peut avoir sa place dans
cette pathologie chez le grand enfant uniquement.

Toutes ces situations physiopathologiques conduisent a
une défaillance respiratoire hypercapnique lors de laquelle
la VNI a une place de plus en plus importante.

Apports de la VNI en situation aigué

Apports de la VNI dans les insuffisances
respiratoires aigués (IRA)

Dans les situations de détresse respiratoire, il existe un
déséquilibre aigu de la balance respiratoire aux dépens de

la capacité des muscles respiratoires, lorsque les mécanismes
de compensation sont dépassés, un support ventilatoire
devient nécessaire. L’objectif principal de la VNI est de
prendre en charge une partie des efforts respiratoires afin
de permettre le maintien de la ventilation alvéolaire et
d’¢éviter le recours a la ventilation invasive.

Les premiers travaux cliniques réalisés dans les années
1990 sur des populations d’enfants admis en réanimation
pour IRA mettent en évidence une réduction significative
de la fréquence respiratoire et une amélioration des échanges
gazeux avec une réduction du nombre d’intubations pressen-
ties [17,18]. Les expériences cliniques se sont multipliées
dans les années 2000 avec des effectifs et des étiologies
variables, mais les résultats sont concordants et montrent
un réel bénéfice en terme de réduction des signes cliniques
d’IRA, d’amélioration des échanges gazeux, associé a un
taux d’échec de la VNI peu important [19-23].

Les indications de la VNI sont validées chez 1’adulte par
plusieurs conférences de consensus, en revanche, il n’y a
en pédiatrie que quelques rares indications validées (par la
conférence de consensus de 2006), essenticllement Ia
décompensation de D’insuffisance respiratoire chronique.
Cette carence de validation contraste avec les données
cliniques qui se multiplient et qui s’enrichissent de données
physiologiques récentes étayant I’intérét et ’efficacité de la
VNI chez I’enfant.

Ainsi, il a été démontré chez 12 enfants admis en réani-
mation pour IRA, pneumopathie, syndrome thoracique aigu,
asthme aigu grave, traumatisme thoracique ou IRA post-
transplantation hépatique, que tous avaient une augmenta-
tion importante du travail respiratoire (PTP cesophagien et
diaphragmatique) et que la VNI permettait de réduire de
manicre significative I’ensemble des parameétres de travail
respiratoire avec une amélioration paralléle des volumes
courants et des échanges gazeux [14]. Chez le petit nourris-
son atteint de bronchiolite sévere ayant une indication a un
support ventilatoire, il a également ét¢ démontré que ces
enfants présentaient tous une augmentation importante du
travail respiratoire et que la pression positive continue
(PPC) nasale permettait de réduire significativement le tra-
vail respiratoire et s’accompagnait d’une amélioration des
échanges gazeux sans recours a I’intubation [15].

L’ensemble de ces données explique un engouement
de plus en plus important des équipes de soins intensifs
pédiatriques dans la mise en place de la VNI pour I'[RA
de I’enfant.

Aspects pratiques de la VNI dans 'IRA

L’intérét pour la VNI est fondamental, mais il faut ensuite
faire place aux difficultés techniques de sa mise en place. Ce
chapitre n’a pas pour but de rentrer dans 1’ensemble des
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détails pratiques de la VNI en aigu, mais nous pouvons
préciser quelques grands principes a respecter.

Lorsque I’indication de la VNI a été posée par le clinicien
en charge de I’enfant, celle-ci doit étre réalisée dans une
unité de soins intensifs pédiatrique. En effet, la VNI est
une thérapeutique qui supplée une défaillance vitale, elle
ne peut donc étre réalisée que dans une structure qui dispose
des moyens de mise en ceuvre de ce support ventilatoire et
des moyens de surveillance adaptés.

Interface

Les interfaces ont été pendant longtemps une limitation tech-
nique qui a empéché le développement de la VNI en pédiatrie.
De nombreux progrés ont ét¢ faits par les industriels, mais
cela reste encore actuellement un élément crucial du succes
de la VNI que I’on soit en situation aigué ou chronique.

L’interface de choix en aigu est le masque nasobuccal. En
effet, il existe en cas d’IRA une respiration buccale afin de
diminuer les résistances des voies aériennes supérieures et
donc les efforts respiratoires. Le masque nasal seul est asso-
cié a un niveau de fuite trop important et a une altération de
I’efficacité de la VNI. Les masques nasobuccaux du com-
merce se sont améliorés, et nous disposons actuellement
d’un choix permettant de traiter les enfants a partir de 8 kg
environ. Pour les petits nourrissons, il n’existe pas de
masque nasobuccal adapté. Dans le cadre de la bronchiolite,
qui représente la pathologie la plus fréquente de cette classe
d’age, I’interface disponible et utilisée est la canule binasale
qui permet la réalisation de la PPC qui a démontré son effi-
cacité. Enfin, le casque est une interface plus récente qui a
I’avantage de ne pas avoir d’appui sur le visage. Son utilisa-
tion a fait I’objet de quelques expériences cliniques.

Les effets secondaires de la VNI sont essentiellement
imputables a I’interface avec des 1ésions de degrés variables
du simple érythéme jusqu’a la nécrose cutanée.

Ventilateurs et mode ventilatoire

Les ventilateurs utilisables dans I’'IRA sont des ventilateurs
polyvalents de réanimation qui sont capables d’offrir, d’une
part, un trigger suffisamment sensible et, d’autre part, un
niveau de compensation des fuites suffisant permettant
d’atteindre et de maintenir la pression de consigne.

Aucun mode n’a été validé, mais I’ensemble des travaux
cliniques et physiologiques utilisent un mode en pression
controlée pressure support. Dans notre propre expérience,
le mode de choix est le mode de ventilation spontanée avec
PEEP + aide inspiratoire qui permet la meilleure adaptation
du patient avec le ventilateur, élément important de la tolé-
rance et du succés de la VNI. La VNI est réalisée de maniére
intermittente, séances de deux heures a répéter trois a quatre
fois par jour. La premiére séance doit toujours étre faite par
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le praticien le plus expérimenté afin d’optimiser les réglages
du ventilateur. Quel que soit le mode choisi, il est impératif
de régler et de vérifier les alarmes du ventilateur.

VNI dans les PNM
Apports de la VNI dans les PNM

Le role de la VNI dans ces pathologies est 1’assistance des
muscles respiratoires pour normaliser la ventilation alvéo-
laire. La VNI nocturne est associée a une normalisation de
la capnie durant le sommeil chez ces patients, mais de plus, il
existe un effet résiduel durant la veille avec correction de la
gazométrie [24]. Cet effet prolongé de la VNI est expliqué
par le repos des muscles respiratoires, I’amélioration de la
compliance thoracique et pulmonaire et la restauration
d’un stimulus respiratoire efficace chez les patients hyper-
capniques chroniques.

Chez les patients atteints de myopathie de Duchenne et
d’ASA, il a été montré une amélioration de leur survie en
association avec une augmentation de l’utilisation de la
VNI [25,26].

Quand débuter la VNI chez les patients atteints de PNM ?

Il n’existe pas de critéres validés chez I’enfant pour débuter
une VNI au long cours. En revanche, les experts sont
d’accord pour dire qu’il faut débuter une VNI nocturne au
long cours lorsqu’il existe une hypercapnie diurne ou une
décompensation respiratoire aigué justifiant un support ven-
tilatoire [27-29]. Cette situation clinique sans ambiguité est
systématiquement précédée par une période de plusieurs
mois ou plusieurs années d’évolution insidieuse d’hypoven-
tilation nocturne s’accompagnant de réveils nocturnes, d’une
dégradation des fonctions cognitives et d’une plus grande
fatigabilité. Un challenge important pour le clinicien est de
déterminer le moment opportun pour la réalisation d’une
étude du sommeil chez I’enfant encore peu symptomatique.
La définition d’hypoventilation alvéolaire nocturne fait
encore débat, et en plus d’un cut-off de PCO,, la qualité du
sommeil avec la fragmentation de celui-ci est un élément qui
est de plus en plus souvent pris en compte dans la décision
de débuter une VNI au long cours chez I’enfant. Certains
marqueurs, comme la diminution de la capacité vitale et la
respiration superficielle, ont été définis comme éléments
prédictifs de la survenue d’une hypercapnie nocturne [30].

VNI en pratique chez les patients atteints de PNM
Modes ventilatoires et réglage du ventilateur

Plusieurs modes ventilatoires sont utilisables chez ces
patients. Historiquement, tous ces patients étaient ventilés
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en garantissant un volume courant inspiratoire. Les ventila-
teurs volumétriques de domicile sont cependant technique-
ment limités par, d’une part, I’absence de compensation
des fuites et, d’autre part, des systémes de frigger le plus
souvent peu sensible. Cela doit étre pris en compte dans les
réglages avec une fréquence imposée proche de la fréquence
spontanée du malade, d’autant plus que ces patients adoptent
fréquemment une ventilation contrélée sans déclenchement
du ventilateur. Le volume imposé peut étre source de
pression inspiratoire élevée qui altére la tolérance de la
VNI chez les enfants.

Le mode pressure support, en pression controlée, est plus
récent. Chaque cycle est assisté, déclenché par le patient, jus-
qu’au niveau de pression inspiratoire défini. Le cyclage expi-
ratoire est variable selon les ventilateurs. Ce mode permet une
adaptation plus importante avec la ventilation spontanée du
patient et est souvent mieux toléré. En revanche, le volume
courant n’est pas prédéfini et dépend donc de I’effort inspira-
toire et de la mécanique du systéme respiratoire du patient.
Les caractéristiques et la sensibilité du #rigger des machines
disponibles pour ce mode ventilatoire sont variables, mais le
plus souvent pas adaptées a I’enfant [31]. Le réglage d’une
fréquence respiratoire minimale proche de la fréquence spon-
tanée du patient est indispensable a régler chez ces patients
pour éviter des apnées, des €pisodes de désaturation.

Quels que soient le mode choisi et les paramétres réglés, il
faut systématiquement faire attention aux alarmes. Celles-ci
doivent étre activées et réglées par le praticien responsable
de la VNI de I’enfant avant tout retour a domicile.

Interfaces

Le choix du type d’interface est différent selon la situation.
En cas de détresse respiratoire aigu€, les masques nasobuc-
caux seront privilégiés, car dans ces situations aigués, 1’alté-
ration de la mécanique respiratoire génére une respiration
buccale afin de réduire I’augmentation des résistances des
voies aériennes. En revanche, lors de la VNI au long, il est
indispensable de privilégier le confort et la tolérance avec un
espace mort réduit, et ce sont donc les masques nasaux qui
sont utilisés. De plus, chez les patients atteints de PNM, les
masques nasobuccaux sont contre-indiqués en raison du
risque d’inhalation majoré en cas de vomissement du fait
de la faiblesse musculaire existante.

La VNI au long cours doit étre instaurée par des centres de
référence et, si ces centres disposent de prothésistes avec la
possibilité de réaliser des masques nasaux moulés sur mesure,
on peut alors offrir la meilleure interface pour I’enfant.

Conclusion

La VNI a une réelle place dans la prise en charge de I'IRA
et de Il’insuffisance respiratoire chronique de I1’enfant.

L’ensemble des progres techniques et physiologiques permet
un développement important de la VNI dans les réanima-
tions pédiatriques. La multiplication des données permettra
un jour de valider les indications pédiatriques.

Conflit d’intérét : les auteurs déclarent ne pas avoir de
conflit d’intérét.
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