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Les recommandations de bonne pratique (RBP) sont définies dans le champ de la santé comme des propositions
développées méthodiquement pour aider le praticien et le patient a rechercher les soins les plus appropriés dans des
circonstances cliniques données.

Les RBP sont des syntheses rigoureuses de I'état de I'art et des données de la science a un temps donné, décrites dans
I'argumentaire scientifique. Elles ne sauraient dispenser le professionnel de santé de faire preuve de discernement dans
sa prise en charge du patient, qui doit étre celle qu’il estime la plus appropriée, en fonction de ses propres constatations
et des préférences du patient.

Cette recommandation de bonne pratique a été élaborée selon la méthode résumée dans I'argumentaire scientifique et
décrite dans le guide méthodologique de la HAS disponible sur son site : Elaboration de recommandations de bonne
pratigue — Méthode Recommandations pour la pratique clinique.

Les objectifs de cette recommandation, la population et les professionnels concernés par sa mise en ceuvre sont
brievement présentés en derniére page (fiche descriptive) et détaillés dans I'argumentaire scientifique.

Ce dernier ainsi que la synthése de la recommandation sont téléchargeables sur www.has-sante.fr.

Grade des recommandations

Preuve scientifique établie

A Fondée sur des études de fort niveau de preuve (niveau de preuve 1) : essais comparatifs randomisés de forte
puissance et sans biais majeur ou méta-analyse d’essais comparatifs randomisés, analyse de décision basée
sur des études bien menées.

Présomption scientifique

B Fondée sur une présomption scientifique fournie par des études de niveau intermédiaire de preuve (niveau de
preuve 2), comme des essais comparatifs randomisés de faible puissance, des études comparatives non
randomisées bien menées, des études de cohorte.

Faible niveau de preuve

C Fondée sur des études de moindre niveau de preuve, comme des études cas-témoins (niveau de preuve 3), des
études rétrospectives, des séries de cas, des études comparatives comportant des biais importants (niveau de
preuve 4).

Accord d’experts

AE En I'absence d’études, les recommandations sont fondées sur un accord entre experts du groupe de travail,
apres consultation du groupe de lecture. L’absence de gradation ne signifie pas que les recommandations ne
sont pas pertinentes et utiles. Elle doit, en revanche, inciter a engager des études complémentaires.
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Descriptif de la publication
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Méthode de travail Recommandations pour la pratique cliniqgue (RPC)
Objectif(s) Aider la prise de décision dans le choix des soins, améliorer et

harmoniser les pratiques. La finalité est d’améliorer la prise en charge
des patients, et donc la qualité et la sécurité des soins qui leur sont
apportés, ainsi que leur qualité de vie sachant que la trachéotomie
alourdit les colts de prise en charge et limite le nhombre de centres
d’accueil d’aval pour ces patients, et que, de plus, il s’agit d’'une question
éthique importante dans la mesure ou le choix du traitement affecte la
gualité de vie du patient, mais également son pronostic vital.
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neuromusculaires lentement évolutives sont considérées les myopathies
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poliomyélites, les polyradiculonévrites chroniques et les myasthénies.

Toutes les catégories d’age sont concernées a I'exception du nouveau-né
(< 28 jours).

Les blessés médullaires et les maladies neurodégénératives avec une
évolution rapide, telles que la sclérose latérale amyotrophique, sont exclus
du champ de cette recommandation de bonne pratique.

Les professionnels concernés sont ceux intervenant aupres des
personnes atteintes de maladies neuromusculaires : pédiatres
(neuropédiatres, pneumopédiatres), pneumologues, physiologistes de la
respiration et de la déglutition, spécialistes du sommeil, anesthésistes-
réanimateurs, médecins intensivistes et réanimateurs, chirurgiens, oto-
rhino-laryngologistes (ORL), radiologues, médecins de médecine
physique et de réadaptation, neurologues, meédecins généralistes,
infirmier(e)s, orthophonistes, masseurs-kinésithérapeutes, techniciens de
ventilation assistée.

Demandeur Association francaise contre les myopathies-Téléthon
Promoteur(s) Haute Autorité de santé (HAS)
Pilotage du projet Coordination : Cédric Paindavoine, chef de projet, service des bonnes

pratiques professionnelles de la HAS (chef de service : Dr Pierre Gabach)
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1.

Indications et contre-indications de la
trachéotomie

Une revue Cochrane avec comité de lecture (1) a comparé I'efficacité de la ventilation non invasive
a celle de la ventilation invasive chez les personnes atteintes d’une maladie neuromusculaire et/ou de
déformations de la cage thoracique. Une recherche bibliographique sur les bases de données par deux
experts indépendants a été realisée. (Avis d’experts)

Les avantages décrits sont les suivants :

la ventilation mécanique invasive est plus sdre que la ventilation non invasive, car elle utilise
couramment le mode volumétrique contrdlé qui, contrairement au mode barométrique le plus
souvent utilisé en non invasif, maintient le méme volume insufflé quelles que soient les charges
meécaniques imposées par le systeme respiratoire au ventilateur ;

la ventilation mécanique invasive, méme en I'absence de ballonnet gonflé pour permettre la
phonation, diminue le risque d’inhalation de sécrétions provenant des voies aériennes
supérieures ou d’un reflux cesophagien ;

la ventilation mécanique invasive facilite aussi I'élimination des sécrétions bronchiques par
aspiration trachéale directe ;

en court-circuitant les voies aériennes supérieures, la ventilation mécanique invasive réduit le
risque d’inefficacité que I'on observe au cours de la ventilation mécanique non invasive du fait
de fuites liées aux interfaces non invasives et a I'ouverture de bouche, et offre ainsi un meilleur
controle de la ventilation minute efficace ;

en revanche, la ventilation mécanique non invasive diminue le risque d’infection pulmonaire, de
barotraumatisme, et n’induit pas les complications de la trachéotomie comme la sténose
trachéale et I’hémorragie trachéale ;

elle doit toujours étre proposée en premiére intention.

Commentaires

Cette revue de la littérature suit une bonne méthodologie avec une recherche sur les bases de
données par deux experts indépendants. Cependant, ce travail confirme, pour des raisons
probablement éthiques, qu’il n’existe aucun essai randomisé permettant de différencier clairement
les bénéfices de la ventilation invasive par rapport & la ventilation non invasive, tout en sachant que
la trachéotomie modifie profondément les conditions de vie et les besoins.

Unerevue de lalittérature sans comité de lecture (2) a décrit la gestion de la ventilation non invasive
au long cours chez les patients atteints de maladies neuromusculaires. Les recommandations de cette
revue sont les suivantes :

exclusion de l'utilisation d’une trachéotomie comme technique de ventilation au long cours, a
I'exception de la population SLA ;

les patients ventilo-dépendants doivent étre décanulés pour retourner a une ventilation non
invasive.
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Commentaires

Cette revue s’appuie sur l'avis unique d’un expert avec un biais potentiel de sélection des articles
de la littérature internationale. Il est difficile d’inclure cette revue pour étayer ces recommandations
sachant qu’une partie de la littérature internationale n’a pas été traitée dans cette revue, ce qui
revient a une perte substantielle d’information.

Concernant la décanulation, trés peu d’études ont évalué cette pratique sur des patients atteints de
maladies neuromusculaires évolutives. La littérature présente sur ce sujet provient essentiellement de
travaux menés par I'équipe du Dr Bach JR décrite ci-dessous.

Une étude rétrospective monocentrique (3) a décrit les cas de décanulation entre 1999 et 2013. La
décanulation a été réalisée en utilisant un appareil d’'insufflation-exsufflation mécanique, avant et aprés
décanulation, pour prévenir les atélectasies, et ainsi améliorer la compliance thoraco-pulmonaire,
réduire les désaturations en oxygéne et favoriser I'autonomie respiratoire. Trois semaines aprés
décanulation, 61 patients (Age > 16 ans), dont 36 étaient totalement ventilo-dépendants, ont ainsi
augmenté considérablement leur durée de ventilation spontanée non assistée (p < 0,001). (Niveau 4)

Commentaires

Limites de I'étude : expérience d’un seul centre. De plus, la mesure des capacités vitales n’est pas
décrite. Est-elle réalisée immédiatement en post-insufflation ou exsufflation ? En respiration libre ?
Avant trachéotomie ?

La fonction respiratoire a I'état basal des patients n’est pas décrite, et il n’est pas précisé si les
patients ont été trachéotomisés en urgence ou préventivement ?

Une revue de la littérature avec comité de lecture indépendant (4) a déterminé le succes de
'extubation a l'aide de techniques d’augmentation de la toux par rapport a I'absence de technique
d’augmentation de la toux chez tous les adultes et enfants présentant une insuffisance respiratoire
aigué sans exclusion diagnostique. Cette revue a finalement retenu un seul essai portant sur
75 participants non neuromusculaires et une étude cas-témoins de patients neuromusculaires décrits
ci-dessous.

Un essai randomisé (5) a évalué I'efficacité de I'insufflation-exsufflation mécanique dans le cadre d’'un
protocole d’extubation. Dans cet essai, 75 patients non neuromusculaires (dont 26 femmes) d’age
moyen 61,8 (£ 17,3) ans ont été randomisés, 40 dans le groupe témoin (score de physiologie aigué
simplifié Il moyen égal a 47,8 + 17,7), et 35 dans le groupe bénéficiant de I'insufflation-exsufflation (n
= 35 ; score de physiologie aigué simplifié Il moyen égal a 45,0 + 15,0). Dans les 48 heures suivant
'extubation, 20 patients témoins (50 %) et 14 patients ayant bénéficié de l'insufflation-exsufflation
(40 %) ont eu besoin d’utiliser une VNI. Les patients du groupe bénéficiant de 'insufflation-exsufflation
avaient un taux de réintubation significativement inférieur a celui des témoins ; respectivement
6 patients (17 %) versus 19 patients (48 %), p < 0,05. En considérant uniguement le sous-groupe de
patients ayant utilisé la VNI, les taux de ré-intubation liés a un échec de la VNI étaient significativement
inférieurs dans le groupe traité par de [linsufflation-exsufflation par rapport aux témoins ;
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respectivement 2 patients (6 %) contre 13 (33 %) ; p <0,05. La durée moyenne de séjour en
réanimation aprés extubation était significativement plus courte dans le groupe traité par I'insufflation-
exsufflation par rapport aux témoins (3,1 £ 2,5vs 9,8 + 6,7 jours ; p < 0,05). Aucune différence n’a été
trouvée dans la durée totale du séjour en réanimation. Les auteurs concluent que I'utilisation d’un in-
exsufflateur peut réduire les taux de réintubation avec pour conséquence une réduction de la durée de
séjour en réanimation une fois extubé. (Niveau 2)

Commentaires

Cette étude a été bien conduite, cependant elle incluait des patients ayant une insuffisance
respiratoire d’origine obstructive, ce qui ne peut s’appliquer aux patients atteints de maladies
neuromusculaires.

Une étude cas-témoins (6) a évalué l'utilisation de la ventilation a pression positive intermittente
nasale/buccale comme alternative a lintubation ou pour permettre I'extubation chez les patients
présentant une insuffisance ventilatoire principalement d’origine neuromusculaire. Quatre patients sur
10 ayant présenté une insuffisance ventilatoire aigué ont été traités sans intubation, bien qu’ils soient
devenus totalement dépendants d’une assistance ventilatoire. Les 6 patients intubés, bien qu’ils n’aient
aucune autonomie respiratoire en ventilation libre, ont pu étre extubés avec succés a l'aide d’un
relaxateur de pression et d’'un relais par une VNI une fois que les niveaux normaux de saturation en
oxygeéne artériel ont pu étre maintenus sans O, additionnel. (Niveau 3)

Commentaire général

Il existe un nombre limité d’études fournissant des données suffisantes et des biais d’analyse et de
publication. La qualité générale sur le plan méthodologique et donc les niveaux de preuves sur
I'efficacité des techniques d’augmentation de la toux en vue d’une décanulation chez les patients
neuromusculaires sont trés faibles. L’essai randomisé n’a pas été conduit chez des patients atteints
de maladies neuromusculaires, mais chez des patients majoritairement obstructifs.

De la méme maniere, un comité d’experts hispanique sans comité de lecture indépendant (7) a
réalisé une revue de la littérature sur la prise en charge respiratoire des patients présentant une
insuffisance respiratoire chronique traitée par ventilation non invasive pour conclure que les techniques
de ventilation non invasive permettent d’améliorer I'espérance de vie et d’éviter les techniques de
ventilation invasive. (Avis d’experts)

Commentaires

Il y a un manque de représentativité européenne (aucune équipe francaise, anglaise, italienne ou
belge) ayant déja publié sur le sujet.

La British Thoracic Society (8) a réalisé une revue de la littérature avec comité de lecture sur la prise
en charge respiratoire des enfants présentant une maladie neuromusculaire, a partir de 177 articles
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analysés, a l'aide d’'une grille d’évaluation des pratiques cliniques, sur la gestion de la trachéotomie
comme technique de ventilation au long cours. (Avis d’experts)

Il en ressort que la trachéotomie peut étre indiquée :

en cas de dysfonctionnement bulbaire grave entrainant une inhalation fréquente (en effet une
trachéotomie peut étre nécessaire pour permettre un désencombrement plus efficace des voies
respiratoires) ;

en cas d’échec(s) de I'extubation malgré une prise en charge optimale pendant 2 semaines ou
plus ;

lorsque l'assistance ventilatoire est nécessaire pendant plus de 16 heures par jour ;

en cas d’échec de la VNI pour corriger I’hypoxémie ou I'’hypercapnie ;

lorsqu’il y a une hypoplasie sévere du massif facial non corrigeable malgré un ajustement
personnalisé de l'interface de la VNI ;

en cas de préférence de la famille et du patient ainsi que selon I'expérience de I'équipe clinique.

Pour cela :

les sondes de trachéotomie doivent étre soigneusement dimensionnées et positionnées de
maniére a éviter que I'extrémité distale de la sonde soit décentrée, et au contact de la paroi de
la trachée ;

les soignants et les parents d’enfants atteints de maladies neuromusculaires sévéres doivent
suivre une formation concernant les soins a domicile (aspiration endo-trachéale).

Les avantages de la trachéotomie sont les suivants :

le visage reste libre, facilitant les interactions sociales, la prise des repas, avec un acces direct
a l'aspiration trachéale ;

l'interface est plus sécurisée et hermétique pour les patients dépendants du ventilateur ;
lorsque les enfants ont besoin de ventilation de plus de 16 heures par 24 heures, une
trachéotomie permet une interface plus satisfaisante entre I'enfant et le ventilateur, qu’une
ventilation non invasive quasiment impossible a accepter pour un enfant.

Commentaires

Lorsque les patients ont besoin de plus de 16 h/jour de ventilation mécanique, une interface non
invasive peut étre difficilement acceptée ou mal tolérée (particularité : déformations de la face chez
I'enfant).

Une revue de la littérature avec comité de lecture international composé de 84 cliniciens
expérimenteés (9) a porté sur la prise en charge multidisciplinaire, notamment respiratoire, de patients
atteints d’'une dystrophie musculaire de Duchenne (DMD), et s’est intéressée en partie aux critéres de
mise sous ventilation invasive. (Avis d’experts)

Les indications de la trachéotomie chez le patient porteur d’'une dystrophie musculaire de Duchenne
(DMD) sont fonction de ce qui suit :

préférence du patient et du clinicien ;
inefficacité de I'utilisation d’une ventilation non invasive par le patient ;

incapacité de I'infrastructure médicale locale a prendre en charge un patient ventilo-dépendant
en ventilation non invasive ;
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— trois échecs d’extubation durant un épisode aigu malgré l'utilisation optimale de la ventilation
non invasive et d’'une assistance a la toux ;

— échec des méthodes non invasives d’assistance a la toux pour évacuer les sécrétions
pulmonaires et saturation en oxygéne inférieure a 95 % ou égale a la valeur basale du patient,
ce qui nécessite une aspiration trachéale directe et fréquente via une trachéotomie.

Commentaires

La méthodologie de ces recommandations est solide. Cette revue de la littérature internationale est
basée sur une sélection de 489 articles. Les articles ont été sélectionnés a partir de I'expérience du
comité d’experts avec la méthode RAND/UCLA Appropriateness Method, c’est-a-dire une analyse
critique de la littérature et un vote anonyme. Cependant, trés peu d’essais contrélés randomisés ont
été trouvés, ceci s’explique par I'impossibilité éthique de randomiser (ventilation invasive vs non
invasive).

La German Medical Association of Pneumology and Ventilatory Support (10) a publié des
recommandations sur la gestion de la ventilation par des méthodes non invasives et invasives a
domicile. Ces recommandions s’appuient sur une revue de la littérature exhaustive avec comité de
lecture. (Avis d’experts)
Avant la mise en route d’une ventilation par trachéotomie, il est nécessaire :

— dinformer le patient et sa famille de I'évolution de la maladie avant la décision ;

— d’obtenir le consentement du patient ou de son représentant Iégal (parent, tuteur...).

S’il existe une demande et/ou un consentement du patient, la trachéotomie doit étre indiquée dans les
situations suivantes :

impossibilité de personnaliser une interface adaptée pour permettre une VNI efficace ;
intolérance de la VNI ;

— inefficacité de la VNI ;

— symptdmes bulbaires sévéres avec inhalations récurrentes ;

— inefficacité de la gestion de 'encombrement broncho-pulmonaire par des techniques d’aide a
la toux non invasives ;

— impossibilité de remplacer la ventilation invasive (patient intubé) par une VNI a distance de la
complication aigué.

Dans les situations d’urgence, la trachéotomie peut étre décidée méme si des directives anticipées s’y
opposent, car une réversibilité est toujours possible.

Des mises a jour de ces recommandations sur la ventilation mécanique, et notamment sur les
spécificités de la ventilation non invasive, ont été publiées récemment (11), sans modifier les
indications de la ventilation invasive.

Un groupe de travail composé de représentants de 10 pays membres de la Fédération
panaméricaine et ibérique de sociétés de médecine (12) a établi chez les patients
neuromusculaires les indications et les contre-indications de la trachéotomie.

Les principales indications de la trachéotomie comprennent la protection et I'accés aux voies
respiratoires pour éliminer les sécrétions broncho-pulmonaires, la ventilation mécanique prolongée,
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I'obstruction des voies respiratoires supérieures et la réduction de I'espace mort pour faciliter le
sevrage de la ventilation mécanique.

Les principales contre-indications chirurgicales sont les troubles de la coagulation, un cou court (tour
de cou 46 cm, avec une distance entre le cartilage cricoide et I'encoche sternale de 2,5 cm), une
glande thyroide et/ou un isthme élargi(s), des infections des tissus mous du cou, la présence de
vaisseaux pulsatiles en regard de la trachée, une tumeur maligne locale ou une assistance respiratoire
complexe requise (fraction d’oxygéne inspiré 70 %, pression expiratoire positive 10 cm H0).
Toutefois, les contre-indications chirurgicales énumérées ci-dessus peuvent étre surmontées par un
professionnel expérimenté. (Avis d’experts)

1.1. Les spécificités pédiatriques

Une étude transversale rétrospective (13) a quantifié les effets secondaires des masques nasaux
chez 40 enfants insuffisants respiratoires, dont 14 patients neuromusculaires. Sept (18 %)
présentaient un érythéme transitoire, 9 (23 %) un érythéme prolongé, et 3 (8 %) une nécrose de la
peau. Les lésions cutanées étaient associées a un age supérieur a 10 ans (OR = 16), a l'utilisation
d’'un masque commercial (OR = 15), et étaient moins fréquentes chez les patients atteints d’apnée
obstructive du sommeil. Le remplacement d’'un masque commercial par un masque fabriqué sur
mesure est associé a une réduction du score de Iésions cutanées. D’autre part, 68 % présentaient un
aplatissement facial global et 37 % présentaient une rétrusion maxillaire. (Niveau 4)

Une étude observationnelle prospective multicentrique (14) a été menée chez 60 enfants SMA de
type | traités par nusinersen dans un des sept centres neuromusculaires en Allemagne. Apres 6 mois
de traitement, une amélioration de plus de 4 points du score CHOP INTEND a concerné 47 enfants
(77 %). La variation moyenne du score CHOP INTEND était de 9,0 + 8,0 points. Une amélioration de
plus de 2 points dans les jalons moteurs HINE-2 a concerné 19 patients (31,1 %). (Niveau 2)

Une revue de la littérature (15) a documenté les indications, les considérations préopératoires et les
types de procédures de trachéotomie en pédiatrie. Cette étude rapporte que la trachéotomie est une
procédure beaucoup moins courante dans les unités de soins intensifs pédiatriques (moins de 3 % des
patients), qu’il n’y a pas de consensus définitif sur la durée pendant laquelle un enfant doit rester intubé
par voie trachéale avant la mise en place d’une trachéotomie, et que la trachéotomie chez les enfants
reste une procédure essentiellement chirurgicale. Les auteurs concluent que les enfants
trachéotomisés ont un risque plus élevé d’effets indésirables et de mortalité, qui sont en grande partie
secondaires a leurs comorbidités plutdt qu’a la trachéotomie. (Avis d’experts)
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2. Complications de latrachéotomie

2.1. Chez les enfants

Une étude observationnelle rétrospective (16) a étudié la mortalité a long terme chez 426 enfants
trachéotomisés entre 2001 et 2011. Les taux de mortalité et de décanulation ont été comparés en
fonction de l'indication de la trachéotomie et I'age. L’age médian du patient était de 1,5 an (de 3 jours
a 24 ans). Les indications principales de la trachéotomie comprenaient : une obstruction des voies
respiratoires, une maladie neurologique congénitale, une maladie neurologique acquise, une maladie
respiratoire congénitale et une maladie respiratoire acquise. Au total, 98 (23 %) sont décédés au cours
de la période d’étude et la courbe de survie de Kaplan-Meyer montre 75 % de survie a 5,9 ans (95 %
intervalle de confiance [3,0-8,0]). Les patients ayant bénéficié d’'une trachéotomie pour obstruction des
voies respiratoires étaient les moins susceptibles de décéder ; tandis que les patients atteints d’une
maladie neurologique acquise étaient les plus susceptibles de décéder. Au total, 163 patients (38 %)
ont été décanulés dont la moitié aprés 1,2 an de trachéotomie [0,9-1,5]. Les patients atteints d’une
maladie neurologique congénitale étaient les moins susceptibles de bénéficier d’'une décanulation.
(Niveau 4)

Une étude observationnelle rétrospective (17) a évalué une population d’enfants présentant des
résultats défavorables au cours des deux premieres années suivant la trachéotomie entre 2009 et
2011. Au total 502 patients ont bénéficié d’'une trachéotomie. L’age médian au moment ou a été
effectuée la trachéotomie était de 8 ans (interquartile : 1-16 ans), et 62,7 % d’entre eux étaient atteints
d’'une maladie chronique complexe. Les taux de mortalité a I'hdpital et de complications liées a une
trachéostomie sur deux ans étaient respectivement de 8,9 % et de 38,8 %. Dans I'analyse multivariée,
la probabilité de mortalité la plus élevée a été observée chez les enfants de moins d’'un an comparée
aux 13 ans et plus (OR = 7.3, [3,2-17,1]) ; la probabilité de complications de trachéotomie était la plus
élevée chez les enfants atteints d’'une maladie chronique complexe par rapport a ceux sans maladie
chronique complexe (OR = 3.3, [1,1-9,9]). Les dépenses totales en soins de santé au cours des deux
années suivant la trachéotomie se sont élevées a 53,3 millions de dollars, les soins hospitaliers, a
domicile et les soins courants représentant respectivement 64,4 %, 9,4 % et 0,5 % des dépenses
totales. (Niveau 4)

Une étude observationnelle rétrospective (18) a évalué le risque de décés aprés une trachéostomie
dans une population pédiatrique. Au total, 513 enfants (£ 18 ans) ont bénéficié d’une trachéotomie
entre 1984 et 2015. Le taux de mortalité le plus élevé (27,8 %) a été observé chez les patients agés
entre 13 et 18 ans ; leur taux de mortalité était significativement plus élevé par rapport aux patients du
groupe a risque de mortalité le plus faible (Agés de 1 a 4 ans, p = 0,03). Les patients avec une atteinte
cardio-pulmonaire présentaient un risque de mortalité accru par rapport aux patients obstructifs (HR
= 3,53, [1,72-7,24], p < 0,001) et d’autres indications. Les rapports de risque ajustés pour la dysplasie
broncho-pulmonaire et la cardiopathie congénitale étaient respectivement de 2,63 et 2,61 (p < 0,001).
(Niveau 4)

Une étude observationnelle rétrospective (19) a déterminé les facteurs prédictifs de complications
aprés la mise en place d’une trachéotomie chez 206 patients de moins de 2 ans suivis entre 2012 et
2013 dans 61 établissements chirurgicaux aux Etats-Unis. Dans les 30 jours qui ont suivi la
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trachéotomie, 50 patients (24,3 %) ont eu une complication majeure. Les complications les plus
courantes étaient la pneumonie (16 [7,8 %)]), la septicémie postopératoire (12 [5,8 %]), le décés (12
[5,8 %)), et les infections du site opératoire profond ou au niveau des organes (8 [3,9 %]). Les facteurs
prédictifs étaient : 'age néonatal (OR = 2.38, [1,06-5,37], p = 0.04), 'hémorragie intraventriculaire (OR
=2,72, [1,01-7,32], p =0.048). Les auteurs concluent que les jeunes enfants bénéficiant d’une
trachéotomie présentent des taux de morbidité élevés. (Niveau 4)

2.2. Chez les adultes

Une étude prospective (20) faisant référence dans la littérature a comparé les complications de
lintubation endo-trachéale translaryngée et de la trachéotomie chez 150 patients hospitalisés en
réanimation. Des complications ont été observées chez 62 % des patients intubés et chez 66 % des
patients trachéotomisés. Les complications les plus fréquentes étaient secondaires a une surpression
du ballonnet par gonflement excessif (19 %), une auto-extubation (13 %), et une absence d’étanchéité
entre la canule et la trachée (11 %). Les problemes les plus fréquents de la trachéotomie incluaient les
complications infectieuses (36 %), les hémorragies locales (36 %), les conséquences d'une
surpression du ballonnet (23 %), et un emphyséme sous-cutané compliqué ou non d’un
pneumomédiastin (13 %). Les complications de la trachéotomie ont été jugées généralement plus
séveres que celles de lintubation endo-trachéale. La sténose trachéale était plus fréquente en post-
trachéotomie qu’aprés intubation endo-trachéale (65 % vs 19 %, p <0,01). L'autopsie des patients
décédés révélait des lésions laryngo-trachéales chez 39/41 (95 %) des patients intubés, et 20/22
(91 %) des patients trachéotomisés. Elle révélait aussi des ulcéres de la face postérieure des cordes
vocales chez 51 % des patients décédés aprés une intubation endo-trachéale. (Niveau 2)

Commentaires

Cette étude prospective historique est citée dans plusieurs études faisant référence dans la prise
en charge respiratoire des maladies neuromusculaires. Cependant, elle présente actuellement un
biais rétrospectif, dans la mesure ou les conditions de réalisation de I'acte et d’hygiéne ont nettement
évolué depuis 40 ans. Elle surestime donc la fréquence et la sévérité des complications actuelles.

La German Medical Association of Pneumology and Ventilatory Support (10) souligne les effets
indésirables de la ventilation invasive par trachéotomie suivants : augmentation des sécrétions et des
infections respiratoires, dysphagie, formation de granulomes et des fistules trachéo-artérielles avec
hémorragie cataclysmique. Ces recommandations s’appuient sur les articles décrits ci-dessous.

Une étude descriptive (21) a évalué par autopsie la trachéo-bronchomalacie chez 7 patients atteints
de dystrophie musculaire de Duchenne (DMD) ayant bénéficié d’'une ventilation invasive par
trachéotomie pendant une durée de 5 a 30 ans. Cing des 7 patients ont présenté des degrés variables
de trachéo-bronchomalacie. Parmi eux, 2 patients ont également eu des perforations trachéales, dont
'une a entrainé une hémorragie fatale par fistule trachéo-vasculaire. Les auteurs concluent qu’au
cours du temps, les patients recevant une ventilation par pression positive (également sous ventilation
non invasive) peuvent développer un amincissement de la paroi trachéo-bronchique et une dilatation
de ces voies respiratoires ; et sous ventilation invasive, une érosion de la trachée qui, de plus, au
contact d’un tronc vasculaire peut entrainer une hémorragie fatale. (Niveau 4)

HAS - Place et gestion de la trachéotomie dans la prise en charge de la dépendance ventilatoire des patients atteints de maladies
neuromusculaires lentement évolutives « novembre 2020 13



Une étude rétrospective (22) a examiné les hémorragies trachéales correspondant a I'utilisation de
la trachéotomie chez 49 patients atteints de dystrophie musculaire de Duchenne. Au total, 7 patients
sont décédés. Parmi eux, 6 patients ont fait une hémorragie trachéale massive. Cette hémorragie était
la cause du déces pour 5 de ces patients. (Niveau 4)

Une autre étude prospective (23) s’est intéressée aux pannes des dispositifs d’assistance
respiratoire et leurs conséquences. Cette étude a porté sur 150 patients ventilés par trachéotomie
pendant 15,4 h/jour en moyenne, et a montré que les complications les plus fréquentes étaient
secondaires a un équipement défectueux ou des problémes mécaniques du ventilateur sans lien avec
la trachéotomie. (Niveau 4)

Un examen de la base de données FDA (Food and Drug Administration) en 2010 (24) a détaillé
11 déces liés a une ventilation a domicile. Ces déces concernaient des patients a ventilation invasive
et comprenaient deux cas de déplacement de la canule de trachéotomie, deux cas de
dysfonctionnement présumé du ventilateur et quatre cas présumés secondaires a des échecs
d’alarmes. Dans d’autres cas, les causes de décés étaient multifactorielles ou non suffisamment
étayées. Ces résultats illustrent la nécessité de former les patients, les familles et les soignants a
domicile aux risques liés a la prise en charge ventilatoire a domicile.

D’autres études (7 études rétrospectives, 1 enquéte nationale, 3 études de cas, 4 revues de la
littérature) abordent les complications de la trachéotomie sur une population générale et sont
résumées dans I'annexe 1.
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3. Techniques et réalisation de la
trachéotomie

La German Medical Association of Pneumology and Ventilatory Support (10) recommande ce qui
suit pour éviter, voire minimiser les risques de complications (Avis d’expert) :

— réaliser la trachéotomie, en vue d’une ventilation a domicile, lorsque le patient est dans un état
stable ;

— utiliser une canule de trachéotomie souple et ajustable de maniére a pouvoir la centrer dans la
trachée ;

— veérifier a 'aide d’'une endoscopie flexible que I'extrémité du tube de trachéotomie est bien
centrée dans la trachée et que 'état de la muqueuse trachéale est normal.

Un groupe de travail composé de représentants de 10 pays membres de la Fédération
panaméricaine et ibérique de sociétés de médecine (25) a proposé des recommandations sur la
prise en charge des patients trachéotomisés adultes. Le groupe a identifié 23 questions pertinentes
parmi les 87 problémes initialement identifiés. Lors de la recherche initiale, 333 publications ont été
identifiées, parmi lesquelles 226 ont été retenues. Le groupe de travail a formulé 19 recommandations,
dont les suivantes (Niveau 1) :

Y

— il est préférable d'utiliser une technique percutanée visant a réduire les complications
infectieuses (Grade 1B) ;

— comme il existe différentes techniques percutanées, le choix de la technique doit tenir compte
de I'expérience de I'opérateur, du jugement clinique et de la pratique locale (Grade 2D) ;

— une technique percutanée au chevet du patient est préférable a la technique chirurgicale en
salle d’opération pour réduire les colts (Grade 2C) ;

— il est suggéré que le spécialiste qui effectue la technique percutanée bénéficie d’'une formation
(Grade 2D).

Ces recommandations s’appuient sur trois méta-analyses et un essai clinique contrdlé randomisé
résumeés dans les articles ci-dessous :

La méta-analyse (26), qui comprenait 17 essais controlés randomisés et 1 212 patients, a montré une
réduction significative de linfection de la plaie avec une technique percutanée par rapport a la
technique chirurgicale (p < 0,0005). Une explication possible de cette différence est la nature peu
invasive des techniques percutanées. Il n’y avait pas de différence en termes de complications
hémorragiques.

Une autre méta-analyse (27), comprenant 15 essais contrdlés prospectifs randomisés et pres de
1 000 patients, a révélé moins de complications dans le groupe « technique percutanée » en ce qui
concerne l'infection de la plaie (p = 0,0002) et « cicatrices défavorables » (p = 0,01). En revanche, les
complications de décanulation et d’obstruction étaient significativement plus fréquentes avec la
technique percutanée.

Enfin, les résultats de la méta-analyse la plus récente (28) confirment qu’il existe un risque moindre
d’'inflammation mineure de la stomie (p = 0,006) et de complications infectieuses (p < 0,00001) avec
les techniques percutanées. La diminution des risques avec les techniques percutanées est
principalement liée a l'abandon progressif de [l'utilisation du dilatateur multiple. Le risque de
saignement postopératoire était également plus faible avec la technique percutanée (p = 0,04), mais
ce résultat provient d’'une seule étude réalisée avec la technique moderne de trachéotomie percutanée
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proposée par Fantoni (39 % en poids). En dehors de cette étude, aucune différence entre les deux
techniques n’a été constatée en ce qui concerne les complications hémorragiques.

Une étude contrdlée randomisée (29) ayant comparé une technigue percutanée et la technique
chirurgicale, présente un intérét particulier. Aucune différence significative n’a été trouvée dans la
variable combinée primaire (saignement, infection, pneumothorax, décanulation accidentelle et autres
complications opératoires majeures). Le taux global de complications était faible, de I'ordre de 3,5 %.
Cependant, il y avait moins d’infections de stomie dans le groupe « technique percutanée ».

La Société de réanimation de langue francaise et la Société francaise d’anesthésie et de
réanimation (30) ont établi des recommandations sur la trachéotomie en réanimation chez le patient
adulte et hors contexte d’'urgence. Les recommandations ont été produites a I'aide de la méthode
GRADE. Le groupe d’experts a formulé les recommandations suivantes :

Avant la trachéotomie

— Les experts suggérent que l'indication de la trachéotomie chez les patients ayant une
insuffisance respiratoire chronique fasse I'objet d’une concertation multidisciplinaire.

— Il ne faut pas réaliser de trachéotomie en réanimation avant le quatrieme jour de ventilation
mécanique. (Grade 1A)

— Les experts suggerent que la trachéotomie (percutanée ou chirurgicale) ne soit pas réalisée en
réanimation dans les situations a haut risque de complication (instabilité hémodynamique,
hypertension intracranienne > 15 mmHg ; hypoxémie séveére : PaO,/FiO, <100 mmHg sous
PEP > 10 cmH,O ; troubles de I'hémostase non corrigés [plaquettes < 50 000/mm? et/ou INR >
1,5 et/ou TCA > 2 fois la normale] ; refus du patient et/ou de la famille ; patient au stade terminal
ou suivant une procédure de limitation des thérapeutiques actives). (Avis d’experts)

— Les experts suggerent qu’une concertation médico-chirurgicale décide de la technique de
trachéotomie a utiliser en cas de situation a risque de complication. (Avis d’experts)

Sur la méthode de réalisation

— Il faut privilégier la trachéotomie percutanée comme méthode standard de réalisation d’une
trachéotomie chez les patients de réanimation. (Grade 1+)

— |l faut privilégier la technique de trachéotomie percutanée par dilatation unigue progressive
comme méthode standard de réalisation d’'une trachéotomie percutanée chez les patients de
réanimation. (Grade 2+)

— Une fibroscopie doit étre réalisée avant et pendant la réalisation de la trachéotomie percutanée.
(Grade 2+)

— Il ne faut pas recourir a la pose d’'un masque laryngé pendant la réalisation de la trachéotomie
percutanée en réanimation. (Grade 2A)

— Une échographie cervicale doit étre réalisée lors d'une trachéotomie percutanée en
réanimation. (Grade 2+)

— Les experts suggerent de ne pas prescrire d’antibioprophylaxie lors de la réalisation de la
trachéotomie. (Avis d’experts)

— Les experts suggérent qu’une procédure standardisée soit mise en place dans les services de
réanimation pratiquant des trachéotomies percutanées. (Avis d’experts)

Sur les modalités de décanulation de la trachéotomie

— Les experts suggérent qu’un protocole multidisciplinaire de décanulation soit disponible dans
les services de réanimation. (Avis d’experts)
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— Ilfaut dégonfler le ballonnet de la canule de trachéotomie lorsque les patients sont en ventilation
spontanée. (Grade 2+)

— Un examen pharyngolaryngé doit étre réalisé lors ou au décours de la décanulation. (Grade 2+)

La trachéotomie percutanée est préconisée en premiére intention comme méthode standard de
réalisation d’'une trachéotomie, cependant elle présente des contre-indications.

Une étude prospective (31) a comparé les patients obéses (indice de masse corporelle > 30) et les
patients non obéses ayant subi une trachéotomie percutanée dans une unité de soins intensifs médico-
chirurgicale tertiaire entre mai 2004 et octobre 2005. Dans cette étude, 227 trachéotomies
percutanées ont été réalisées (50 dans le groupe de patients obéses et 177 dans le groupe de patients
non obéses). Les complications majeures étaient significativement plus élevées chez les patients
obéses (12 % contre 2 %, p = 0,04). (Niveau 2)

Une étude rétrospective (32) a examiné les dossiers de tous les patients obéses morbides (IMC > 35)
ayant subi une trachéotomie percutanée (TP) ou chirurgicale (TC) pendant une période de 58 mois.
Au total, 1 062 trachéotomies ont été réalisées entre 2000 et 2004. L’IMC était supérieur ou égal a
35 kg/m? chez 153 patients. Une trachéotomie percutanée a été réalisée chez 89 patients et une
trachéotomie chirurgicale chez 53 patients. Des évenements ont été rapportés chez 5 patients (5,6 %)
bénéficiant de TP (4 changements de techniques, 1 malposition) et 3 patients (5,6 %) bénéficiant de
TC (malposition entrainant une hypoxie, saignement nécessitant une intervention chirurgicale,
tentative avortée d’ouverture). (Niveau 4)

La Société de réanimation de langue francaise et la Société francaise d’anesthésie et de
réanimation (30) ont suggéré les contre-indications suivantes concernant la trachéotomie
percutanée : rachis cervical instable, plaie ou une infection cervicale antérieure, cou remanié (chirurgie
ou radiothérapie cervicale), difficulté d’identification des repéres anatomiques (par exemple : obésité,
cou court, hypertrophie thyroidienne) ou raideur du rachis cervical incitant la réalisation d’une
trachéotomie chirurgicale. (Avis d’experts)

La Danish Society of Intensive Care Medicine (33) a établi des recommandations sur la
trachéotomie percutanée par dilatation. Ce groupe de travail recommande que la trachéotomie
chirurgicale soit, pour la population générale, un geste de seconde intention, la premiére étant
percutanée (Avis d’experts). Le groupe d’experts recommande ce qui sulit.
Contre-indications absolues de la trachéotomie percutanée :

— fracture instable du rachis cervical ;

— infection sévére de la face antérieure du cou ;

— troubles incontrdlables de 'hémostase ;

Contre-indications relatives de la trachéotomie percutanée :

infection locale contrblée ou plaies ou brllures cutanées ou radiothérapie locale ;

troubles contrélables de 'hémostase ;

ventilation mécanique complexe (PEEP et/ou FiO, élevées) ;

anatomie difficile (exemple : déviation trachéale) ;
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— instabilité hémodynamique ;
— pression intracranienne élevée.

HAS - Place et gestion de la trachéotomie dans la prise en charge de la dépendance ventilatoire des patients atteints de maladies
neuromusculaires lentement évolutives « novembre 2020 18



4. Suivi post-trachéotomie

4.1. Gestion des soins (hygiéne, soins, matériel, personnel,
formation/habilitation des aidants et des proches aux soins
quotidiens et aux gestes d’urgence)

La Société de réanimation de langue francaise et la Société francaise d’anesthésie et de
réanimation (30) ont établi des recommandations sur la trachéotomie en réanimation chez le patient
adulte et hors contexte d’urgence. Les recommandations ont été produites a l'aide de la méthode
GRADE. Le groupe d’experts a formulé les recommandations suivantes sur la surveillance et I'entretien
de la trachéotomie (Avis d’expert) :

— les experts suggérent que les services de réanimation disposent d’un protocole de soins
définissant la gestion de la trachéotomie ;

— il est également suggéré de préter une attention particuliere a la fixation de la canule, au
maintien d’un raccord annelé et a la prévention des traumatismes locaux répétés liés a la
mobilisation et au poids des tuyaux (éviter les tractions sur la canule) ;

— les experts considérent gu’il est utile de vérifier la bonne position de la canule (radiographie de
thorax, facilité d’aspiration trachéale, absence de dyspnée), et, si nécessaire, de faire un
contréle par fibroscopie bronchique pour rechercher des lésions traumatiques ou sténosantes,
mais il n’y a pas de précision sur la fréquence ni le délai.

L’American Thoracic Society (34) a établi des recommandations de bonnes pratiques sur le suivi
des patients pédiatriques sous ventilation invasive a domicile. La méthodologie d’évaluation, de
développement et d’évaluation des recommandations (GRADE) a été utilisée pour formuler et classer
les recommandations suivantes relatives au retour a domicile post-trachéotomie (Avis d’experts) :
— l'enfant doit étre médicalement stable avant la sortie :
e aucun changement significatif des réglages du ventilateur ou des besoins en oxygéne
pendant au moins plusieurs jours et de préférence plusieurs semaines avant la sortie,
e aucun évenement de décompensation aigué dans les quelques jours a quelques semaines
précédant la sortie,
e équipementrespiratoire a domicile testé et toléré a I’hbpital pendant au moins 24 a 48 heures
avant la sortie,
e transport toléré par I'enfant ;
— les aidants familiaux doivent démontrer leur volonté et leur capacité a prendre en charge le
patient, ce qui implique ce qui suit :
e dispenser tous les traitements prescrits,

o faire preuve de compétence dans les soins et le remplacement de la canule de trachéotomie
de leur enfant (leur formation doit inclure la reconnaissance et la résolution des problémes
urgents tels que l'obstruction de la canule, la décanulation et les saignements dus a la
trachéotomie),

e au moins deux aidants familiaux doivent étre parfaitement formés a tous les aspects de la
prise en charge de I'enfant,

e se laver régulierement les mains (c’est essentiel et son importance ne saurait étre trop
soulignée),
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e les aidants doivent étre en mesure de transporter I'enfant en toute sécurité dans les
situations de routine et d’'urgence (un « sac de rangement » avec tout le matériel de voyage
nécessaire, y compris une canule de trachéotomie de rechange, un obturateur, une canule
de trachéotomie de taille inférieure, des sondes d’aspiration, des ciseaux, des attaches de
canules et un lubrifiant, restera avec I'enfant en tout temps),

¢ les familles doivent étre avisées de ne pas fumer a proximité de I’enfant sous ventilation ;

— un prestataire de soins a domicile doit étre disponible et capable de fournir I’équipement et le
support technique requis :

e effectuer une inspection a la maison pour confirmer que I’environnement domestique et les
systemes électriques sont adaptés au matériel médical nécessaire,

o fournir une disponibilité 24 h/24 en tant que ressource et assurer la maintenance du matériel,
y compris le remplacement le jour méme d’un matériel défectueux,

¢ les techniciens de ventilation doivent rendre visite aux patients au moins une fois par mois
ou selon les besoins ;

— les professionnels de santé a domicile (infirmiéres, kinésithérapeutes...) doivent étre formés.

4.2. Gestion de ’encombrement chez les patients trachéotomisés

4.2.1. Cadreréglementaire

Il est important de faire un rappel sur le cadre réglementaire qui introduit les conditions de réalisation
des soins a domicile d’'un patient trachéotomisé par les professionnels de santé et les aidants a
domicile ou familiaux.

Les infirmier(e)s
(Décret n° 2004-802 du 29 juillet 2004).

Livre lll - Titre | : Profession d’infirmier ou d’infirmiére Chapitre | Exercice de la profession - Section 1
Actes professionnels.

Article R.4311.5 : Dans le cadre de son rble propre, l'infirmier ou linfirmiére accomplit les actes ou
dispense les soins suivants visant a identifier les risques et a assurer le confort et la sécurité de la
personne et de son environnement et comprenant son information et celle de son entourage :

15° Aspirations des sécrétions d’un patient qu’il soit ou non intubé ou trachéotomisé ;

18° Administration en aérosols de produits non médicamenteux ;

28° Soins de bouche avec application de produits non médicamenteux ;

38° Participation a la procédure de désinfection et de stérilisation des dispositifs médicaux réutilisables.

Article R.4311.7 : L'infirmier ou l'infirmiére est habilité(e) a pratiquer les actes suivants soit en
application d’'une prescription médicale qui, sauf urgence, est écrite, qualitative et quantitative, datée
et signée, soit en application d’un protocole écrit, qualitatif et quantitatif, préalablement établi, daté et
signé par un médecin :

22° Soins et surveillance d’'un patient intubé ou trachéotomisé, le premier changement de canule de
trachéotomie étant effectué par un médecin ;
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24° Administration en aérosols et pulvérisations de produits médicamenteux ;

25° Soins de bouche avec application de produits médicamenteux et, en tant que de besoin, aide
instrumentale ;

30° Veérification du fonctionnement des appareils de ventilation assistée ou du monitorage, contrble
des différents paramétres et surveillance des patients placés sous ces appareils ;

31° Pose d’'une sonde a oxygéne ;

38° Prélevements et collecte de sécrétions et d’excrétions.

Les kinésithérapeutes

Les articles 8 et 9 du décret n° 2000-577 du 27 juin 2000 relatifs aux actes professionnels et a
I'exercice de la profession de masseur-kinésithérapeute habilitent, sur prescription médicale et a
condition qu’un médecin puisse intervenir a tout moment, le masseur-kinésithérapeute au cours d’une
rééducation respiratoire :

— a pratiquer les aspirations rhinopharyngées et les aspirations trachéales chez un malade
trachéotomisé ou intubé ;

— a administrer en aérosols, préalablement a I'application de techniques de désencombrement
ou en accompagnement de celle-ci, des produits non médicamenteux ou des produits
médicamenteux prescrits par le médecin ;

— amesurer le débit respiratoire maximum.

Les aides-soignant(e)s

L’aide-soignant exerce son activité sous la responsabilité de I'infirmier, dans le cadre du role qui releve
de linitiative de celui-ci, défini par les articles 3 et 5 du décret n°2002-194 relatif aux actes
professionnels et a I'exercice de la profession d’infirmier. Sont ainsi concernés les soins liés aux
dispositifs médicaux ou d’appareillage : oxygénothérapie (montage et entretien du matériel),
surveillance du patient, montage et entretien du matériel d’aspiration endo-trachéale, administration
d’'un aérosol non médicamenteux ; soins aux personnes dépendantes : soins de bouche non
médicamenteux.

Les aidants a domicile ou familiaux
Regles Iégislatives relatives aux aspirations trachéales.

Arrété du 27 mai 1999 relatif a la formation des personnes habilitées a effectuer des aspirations endo-
trachéales.

Article 1 : La durée de la formation des personnes mentionnées a l'article 1°" du décret du 27 mai 1999
susvisé est de cing jours, comprenant deux jours d’enseignement théorique suivis de trois jours
d’enseignement cliniqgue dans un service prenant en charge des patients trachéotomisés.

Article 4 : Les membres des familles des personnes trachéotomisées peuvent s’acquitter de la
formation mentionnée a l'article 1°" du présent arrété, dans le service dans lequel a été prise en charge
la personne trachéotomisée. Le chef de service évalue les connaissances théoriques et cliniques des
intéressés et leur délivre en conséquence une attestation.
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Le décret n°2015-495 du 29 avril 2015 relatif a I'habilitation des aides a domicile a pratiquer les
aspirations endo-trachéales précise les dispositions réglementaires relatives aux missions des
services d’aide et d’accompagnement a domicile et de garde-malade, en indiquant que leurs
intervenants peuvent réaliser des aspirations trachéales sous certaines conditions de formation
prévues par le code de la santé publique et le décret n°99-426 du 27 mai 1999 habilitant certaines
catégories de personnes a effectuer des aspirations endo-trachéales.

4.2.2. Aspiration (avantages et inconveénients)

La Haute Autorité de santé (35) a évalué l'intérét des aspirateurs trachéaux inscrits sur la LPPR, en
vue de leur prise en charge par la solidarité nationale. Le but de cette évaluation était d’objectiver les
indications, les conditions de prescription et d’utilisation des aspirateurs trachéaux en s’appuyant sur
les articles ci-dessous.

L’American Association for Respiratory Care (36) a réalisé des recommandations sur les
aspirations nasales, oropharyngées et endo-trachéales chez des patients avec ou sans
trachéotomie/laryngectomie a domicile. Cependant, la méthode d’élaboration n’a pas été clairement
décrite (Niveau 4) :

— lindication principale pour I'aspiration du patient soigné a domicile est I'incapacité du patient &
libérer correctement ses voies aériennes par la toux ;

— la procédure d’aspiration doit étre envisagée uniquement lorsque l'indication est clairement
posée ;

— la préoxygénation ne doit pas étre faite de maniére systématique. Chez les patients avec
pathologies neuromusculaires, 'expérience semble montrer que lorsque la capacité vitale est
< 1,51, I'nyperinflation peut remplacer I'aspiration trachéale, qui devient alors le plus souvent
inutile. La préoxygénation peut étre indiquée chez les patients pédiatriques avec diminution de
la réserve respiratoire, les patients pour qui une désaturation en oxygéne a été documentée,
les patients avec des dysrythmies cardiaques, les patients ventilés ;

— linstillation de solution saline est non recommandée en routine.

Commentaires

Recommandations de faible qualité méthodologique car non explicitée.

L’American Association for Respiratory Care (37) a réalisé de nouvelles recommandations sur les
aspirations endo-trachéales chez des patients sous ventilation mécanique a partir d’'une recherche
documentaire électronique des articles publiés entre janvier 1990 et octobre 2009, a l'aide des bases
de données MEDLINE, CINAHL et Cochrane Library. Ainsi, 114 essais cliniques, 62 revues de la
littérature et 6 méta-analyses sur l'aspiration trachéale ont été analysés. Les recommandations
suivantes ont été formulées conformément aux criteres de la méthode GRADE.

— Fréquence et durée d’aspiration :
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e il est recommandé de procéder a l'aspiration trachéale uniquement en présence de
sécrétions et non de maniere routiniere (Grade 1C) ;

e il est suggéré de limiter la durée de I'aspiration @ moins de 15 secondes (Grade 2C) ;

e il est suggéré d'utiliser une aspiration peu profonde au lieu d’'une aspiration profonde
(recommandations fondées sur des données pédiatriques) (Grade 2B).

Préoxygénation :

e il est suggéré d’envisager une préoxygénation si le patient présente une réduction
cliniguement importante de la saturation en oxygene lors des aspirations (Grade 2B).

Instillation de solution saline :

e il est recommandé de ne pas instiller de solution saline avant 'aspiration endo-trachéale
(Grade 2C).

Sonde d’aspiration :

e il est recommandé d’effectuer une aspiration sans déconnecter le patient du ventilateur
(Grade 2B) ;

¢ il est suggéré d'utiliser une sonde d’aspiration qui occlut moins de 50 % de la lumiere de la
canule endo-trachéale chez les enfants et les adultes et moins de 70 % chez les nourrissons
(Grade 2C).

L’American Thoracic Society (38) a établi un consensus sur la prise en charge des enfants avec
trachéotomie au long cours, a partir d’'un groupe de travail multidisciplinaire international, revu par un
comité d’'une société savante. (Avis d’expert)

Une technique propre est recommandée pour les soins a domicile. Tous les soignants doivent
se laver soigneusement les mains avant et aprés chaque procédure d’aspiration. L’alcool ou la
mousse désinfectante constituent un substitut acceptable lorsque I'eau et le savon ne sont pas
disponibles pour le lavage des mains. Des gants jetables, non stériles, devraient étre portés
pour la protection de tout soignant qui n’est pas un membre de la famille ou qui s’inquiéte de
l'infection.

Une fois l'aspiration terminée, la sonde est rincée a I'’eau du robinet jusqu’a élimination des
sécrétions. L’extérieur de la sonde est ensuite essuyé avec de I'alcool et laissé sécher a l'air.
Un ringage au peroxyde d’hydrogene est utile lorsque des sécrétions particulierement
adhérentes sont présentes. La sonde est ensuite stockée dans un endroit propre et sec.

La sonde peut étre réutilisée sur le méme patient tant qu’elle reste intacte et permet I'inspection
des sécrétions retirées.

Il existe un certain nombre de méthodes pour un nettoyage plus poussé, y compris des produits
commerciaux, de I'alcool et un bain de vinaigre et d’eau. Il n’'y a aucune donnée suggérant que
la fréquence d’un nettoyage « plus approfondi » ou qu’'une méthode est meilleure qu’une autre.
La technique prémesurée est recommandée pour toutes les aspirations de routine.
L’aspiration doit se faire sur la base d’'une évaluation clinique. Chez les enfants qui n’ont pas
de signes de sécrétion, un minimum d’aspirations, au matin et au coucher, est recommandé
pour vérifier la perméabilité du tube.

L’instillation de routine d’une solution saline n’est pas recommandée.

La sonde de la taille la plus grande qui s’adaptera a l'intérieur du tube de trachéotomie est

recommandée, car une sonde de grand diamétre interne éliminera les sécrétions plus
efficacement qu’une sonde de taille plus petite.
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— Pression d’aspiration : des pressions de 80 a 100 mmHg sont généralement utilisées pour les
patients pédiatriques. L’aspiration doit étre effectuée a la fois lors de linsertion et lors de
I'extraction de la sonde. L’aspiration doit étre suffisante pour éliminer efficacement les
sécrétions avec un passage rapide de la sonde. Avant le retour a domicile du patient,
I'aspirateur trachéal doit étre testé pour s’assurer qu’il est suffisant pour nettoyer les sécrétions
du patient a domicile.

— La durée daspiration doit étre courte (terminée en moins de 5 secondes). Cela est
indispensable lors de I'utilisation d’'une grande sonde d’aspiration, par rapport a la taille du tube
de trachéotomie, afin de prévenir l'atélectasie.

Commentaires

Les recommandations sont de qualité méthodologique moyenne (aucune revue systématique
publiée et disponible) et sont basées sur des avis d’experts. Les niveaux de preuve et gradation des
recommandations ne sont pas expliqués. Et les intéréts des auteurs et les financements ne sont pas
précisés.

La Canadian Thoracic Society (39) a réalisé des recommandations sur la prise en charge des
patients ventilés a domicile, a partir d’'une revue de la littérature avec comité de lecture. Parmi elles,
des recommandations concernaient les patients sous ventilation invasive : (Avis d’expert)
— une aspiration minimalement invasive plutdét qu’une aspiration profonde est recommandée
lorsque cela est possible ;
— les conditions propres, par opposition aux conditions stériles, sont adéquates pour le nettoyage
et 'aspiration au domicile du patient.

Commentaires

La méthodologie a été correctement détaillée (plusieurs sources de données, criteres de sélection
des études mentionnés et restriction aux articles de langue anglaise). Cependant, elles sont peu
informatives concernant les aspirations trachéales.

L’Agence australienne d’innovation clinique (40) a établi des recommandations sur les aspirations
endo-trachéales chez les patients en soins intensifs sous ventilation mécanique en interrogeant
plusieurs bases (PubMed, CINAHL et Cochrane), entre 2006 et juin 2012. Les recommandations sont
les suivantes. (Avis d’expert)

Criteres d’indication :
— La décision d’aspirer doit se baser sur le besoin clinique de maintenir la perméabilité de I'arbre

trachéo-bronchique. L’aspiration ne doit étre réalisée que lorsqu’elle est cliniguement indiquée
par des signes comme :

e des sécrétions visibles, palpables ou audibles (telles que des expectorations, du contenu
gastrique dans les voies aériennes supérieures ou du sang) ;

e des symptbmes respiratoires : désaturation, augmentation de la pression inspiratoire de
pointe (pendant le contrdle du volume de la ventilation mécanique), diminution du volume
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courant (pendant la ventilation en mode barométrique), augmentation de la fréquence
respiratoire, augmentation des bruits respiratoires a I'auscultation ;

o des symptbmes cardio-vasculaires : augmentation de la fréquence cardiaque et de la
pression artérielle ;

e autres motifs : patient agité ou en sueurs ;
e une désaturation, aspect « en dents de scie » de la courbe.
Durée d’aspiration :

— La procédure d’aspiration totale (de l'insertion a I'extraction de la sonde) doit prendre au
maximum 15 secondes avec une pression négative appliquée en continu pendant que la sonde
est retirée de la canule trachéale.

Sonde d’aspiration :

— Lataille de la sonde d’aspiration doit étre inférieure a la moitié du diamétre interne de la canule
trachéale.

— Les canules trachéales avec aspiration sous-glottique doivent étre utilisées pour les patients
ventilés mécaniquement et qui doivent étre ventilés plus de 72 heures.
Instillation de solution saline :

— Pour prévenir la survenue d’évenements indésirables, l'instillation de solution saline normale
ne doit pas étre utilisée avant I'aspiration.

Commentaires

Recommandation de pratique clinique avec des méthodes d’élaboration décrites.

Une revue de la littérature avec comité de lecture (41), basée sur la méthode GRADE, a identifié
dans les bases de données Medline et CINAHL, 7 essais contrdlés concernant I'intérét de l'instillation
saline chez les patients en réanimation. Les auteurs concluent qu’elle diminue considérablement
'oxygénation (Grade B). En revanche, les effets sur ’lhémodynamique et sur I'incidence de pneumonie
restent controverseés.

Commentaires

Des études complémentaires sont nécessaires pour déterminer l'efficacité d’autres instillations
qu’une solution saline dans la gestion de ces sécrétions.

Il est de plus important de souligner que l'inconfort, la douleur et I'anxiété liés aux aspirations
trachéales sont décrits dans les articles ci-dessous.

Une étude observationnelle rétrospective (42) a étudié les douleurs associées aux pratiques
cliniques effectuées en routine dans les unités de soins intensifs, notamment les aspirations endo-
trachéales. Cette étude a été menée sur 6 201 patients (176 patients agés de moins de 18 ans et
5 957 adultes, 68 données manquantes). Les données concernant les aspirations endo-trachéales
portent sur 784 patients. Chez les adultes, la douleur moyenne liée aux aspirations endo-trachéales a
été évaluée a 3,94 + 3,32 sur une échelle allant de 0 a 10 (10 étant la douleur la plus intense), et
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'angoisse liée a la procédure a 3,15 + 3,27 sur une échelle de 0 a 10 également (10 étant 'angoisse
la plus intense). Les scores étaient les plus élevés (5,00 + 3,16 pour la douleur et 4,57 + 3,10 pour
'angoisse) dans la tranche d’age 13-17 ans. (Niveau 4)

Une étude observationnelle rétrospective (43) a étudié les soins a domicile des enfants
trachéotomisés (utilisation du matériel, fréquence des soins, etc.) et 'incidence des pneumonies. Ainsi,
60 patients ont complété un questionnaire adressé entre mai 1995 et juin 1996. Cette étude apporte
des informations descriptives, parmi lesquelles 40,7 % des patients effectuent une aspiration
systématique toutes les 1 a 4 heures, et non selon le besoin. L'étude a analysé également la survenue
de pneumopathie et a noté que 60,6 % (20/33) des patients réutilisant leur canule trachéale rapportent
une pneumopathie dans I'année, contre 25,9 % (7/27) des patients changeant systématiquement de
canule trachéale. (Niveau 4)

Commentaires

L’article Bahng, 1998 est de faible qualité méthodologique. Néanmoins, il permet de rendre compte
d’aspirations trachéales systématiques, plutét que selon le besoin, alors que ce geste peut étre
source d’évenements indésirables.

Les techniques d’aide a la toux mécanique telles que l'in-exsufflation sont décrites comme moins
dangereuses et peuvent se substituer a I'aspiration endo-trachéale dans les études ci-dessous.

Une étude (avant/aprés) prospective (44) a comparé les effets de [linsufflation-exsufflation
meécanique par rapport a I'aspiration trachéale sur les variables respiratoires chez 6 patients atteints
de sclérose latérale amyotrophique. Les valeurs de base étaient de 93,50 + 2,26 % pour la saturation
en oxygene, de 18,50 + 4,23 cm H,O pour le pic pression inspiratoire, de 4,67 + 1,37 cm H.O pour la
pression moyenne des voies respiratoires et de 1,03 = 0,25 J/I pour le travail inspiratoire effectué par
le ventilateur. Seul le travail respiratoire effectué par le ventilateur a diminué aprés aspiration trachéale
(p < 0,05), alors que toutes les variables ont été améliorées de maniére significative apres l'insufflation-
exsufflation mécanique. (Niveau 2)

Une étude transversale (45) a évalué la préférence des patients concernant les techniques de gestion
des sécrétions avec une lésion de la moelle épiniere. L’enquéte a été effectuée auprés de 18 patients
présentant une Iésion médullaire traumatique, agés en moyenne de 34 ans. Sur I'échelle de déficience
(AIS) de 'ASIA (American Spinal Injury Association), 72 % des patients avaient un score ASIA A, 22 %
ASIA B, et 6 % ASIA C, avec un niveau de lésion neurologique allant de C1 a T3. Les résultats
indiquent que les patients ont trouvé que l'in-exsufflation était significativement moins irritante (p
<0,001), douloureuse (p < 0,001), fatigante (p = 0,01) et inconfortable (p < 0,001) que I'aspiration
trachéale. En comparaison directe, 89 % des patients ont préféré I'aspiration par exsufflation
mécanique. En outre, 89 % des patients ont trouvé I'in-exsufflation plus rapide, 78 % ont trouvé I'in-
exsufflation plus pratique et 72 % ont trouvé l'in-exsufflation plus efficace que I'aspiration. (Niveau 4)

Une étude rétrospective (46) a étudié I'innocuité, la tolérance et 'efficacité de I'in-exsufflation dans
une population neuromusculaire pédiatrique sous ventilation mécanique de 62 patients dont
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34 garcons. L’age médian au début de l'utilisation de l'in-exsufflation était de 11,3 ans (extrémes :
3 mois et 28,6 ans). La ventilation mécanique par trachéotomie était utilisée chez 29 patients alors que
25 patients bénéficiaient d’'une ventilation non invasive. La durée médiane d’utilisation était de
13,4 mois (extrémes : 0,5 et 45,5 mois). Cing patients ont choisi de ne pas poursuivre le traitement par
in-exsufflation. Des complications ont été rapportées chez 2 patients, mais ils ont finalement utilisé I'in-
exsufflation. L’atélectasie chronique s’est résolue chez 4 patients aprés le début du traitement par in-
exsufflation, et 5 patients ont présenté une réduction de la fréquence des pneumopathies. Les auteurs
concluent que dans 90 % des cas, l'utilisation de l'in-exsufflation était sans danger, bien tolérée et
efficace pour prévenir les complications pulmonaires. (Niveau 4)

Une étude prospective (47) a étudié la sécurité et la tolérance de I'in-exsufflation mécanique chez
des patients ventilés par trachéotomie. Une in-exsufflation mécanique a été appliquée 26 fois sur
7 sujets masculins et 6 sujets féminins a la place d’'une aspiration endo-trachéale qui était indiquée.
L’age moyen était de 62,6 + 20 ans. Le volume d’insufflation moyen était de 1 043,6 + 649,9 ml.
Aucune différence statistiquement significative n’a été identifiée entre les variables de base et celles
post-procédure. Aucune complication n’a été détectée. A I'exception d’une seule, toutes les séances
d’'in-exsufflation mécaniques ont été productives, objectivant I'existence de sécrétions dans les voies
respiratoires artificielles proximales, et ont été bien tolérées. (Niveau 2)

Commentaires

Ces études décrivent les techniques d’aide a la toux mécanique, telles que l'in-exsufflation, comme
moins dangereuses et mieux tolérées que I'aspiration endo-trachéale par les patients. Cependant,
il Nexiste pas d’étude comparant l'in-exsufflation a I'aspiration endo-trachéale chez les patients
atteints de maladies neuromusculaires lentement évolutives.

4.3. Gestion de la phonation

Les études observationnelles suivantes décrivent I'utilisation des valves de phonation chez des
patients trachéotomisés afin de restituer la parole lors de la ventilation mécanique.

Une étude prospective (48) a étudié I'effet d’'une canule de trachéotomie dont le ballonnet se dégonfle
a I'expiration pour permettre une phonation expiratoire chez des patients trachéotomisés. Au total
16 patients sous ventilation invasive ont été inclus et ont bénéficié de cette canule. Tous les patients
sauf un ont pu parler a I'expiration sans changement des gaz du sang PaO,. La bronchoscopie a
montré que le ballonnet de la canule de phonation n’endommageait pas la muqueuse trachéale. Les
auteurs concluent qu’il est possible de parler pendant la ventilation mécanique a 'aide de cette canule
sans entrainer de complication. (Niveau 4)

Une étude physiologique (49) a étudié les caractéristiques des valves de phonation chez des patients
neuromusculaires trachéotomisés, en respiration libre. Six valves de phonation commercialisées ont
été étudiées dans une configuration dynamique simulant une fréquence respiratoire de
20 respirations/min, un volume courant de 0,5 | et un débit de pointe de 0,5 I/sec. Des évaluations ont
été réalisées chez 10 patients trachéotomisés, sans valve phonation, avec une valve de phonation
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considérée comme la plus résistante et une considérée comme la moins résistante parmi les valves
répertoriées. Les valves présentaient un large éventail de résistances allant de 1,3 a 5,9 cmH,O/l/sec.
La valeur du travail inspiratoire additionnel variait avec un rapport de 4,4 entre la meilleure et la plus
résistante. Un effet significatif sur la difficulté inspiratoire (I'échelle de Borg) a été observé entre
I'absence de valve de phonation et la valve la plus résistante. Les auteurs concluent que la variété des
caractéristiqgues aérodynamiques des valves de phonation doit étre prise en compte lors du choix de
I'appareil, en fonction de I'état des patients sous-jacents bénéficiant de leur utilisation. (Niveau 2)

Des études ont décrit I'impact des ajustements de paramétres du ventilateur mécanique sur la parole :

Une étude prospective (50) a comparé l'effet de deux modes ventilatoires (ventilation assistée-
contrdlée vs ventilation a double niveau de pression) sur la parole chez des patients trachéotomisés
atteints d’une maladie neuromusculaire. Neuf patients atteints de maladies neuromusculaires ont été
inclus. Au repos, les parametres ventilatoires étaient similaires avec les deux modes. La parole a induit
une augmentation du temps d’inspiration pendant la ventilation a double niveau de pression (Bi-level
positive airway pressure : BIPAP), avec une augmentation plus importante du volume libéré par le
ventilateur pendant la parole par rapport a la ventilation assistée-contrélée (VAC) (172 + 194, contre
26 + 31 ml). Par conséquent, la durée de la parole était plus longue lors de l'inspiration avec la BIPAP,
avec une production de parole pouvant s’étendre jusqu’a I'expiration. Trois patients ont pu parler
continuellement pendant plusieurs cycles respiratoires lorsqu’ils recevaient la BIPAP. (Niveau 4)

Une étude physiologique (51) a étudié I'impact de I'ajustement des parametres du ventilateur sur la
parole de patients trachéotomisés recevant une ventilation & pression positive. Quinze adultes blessés
médullaires ou atteints de maladies neuromusculaires ont été inclus. Le ventilateur a été ajusté en
fonction du temps d’inspiration prolongé (TIP), de la pression expiratoire positive (PEP) et de leurs
combinaisons. Lorsque le TIP était allongé (de 8 a 35 % du cycle du ventilateur), le temps de parole
augmentait de 19 % et le temps de pause diminuait de 12 %. Lorsque la PEP était ajoutée (5 a 10 cm
H.0), le temps de parole était 25 % plus long et les pauses 21 % plus courtes. Lorsque TIP et PEP
allongés étaient combinés (avec ou sans volume courant réduit), leurs effets étaient additionnels,
augmentant le temps de parole de 55 % et réduisant le temps de pause de 36 %. L’intervention
combinée a amélioré la synchronisation de la parole, la sonie, la qualité de la voix et I'articulation.
(Niveau 4)

Une étude prospective (52) a comparé l'effet de la valve de phonation par rapport a une pression
expiratoire positive (PEP) sur la parole chez des patients neuromusculaires ventilo-dépendants
trachéostomisés avec des canules sans ballonnet. Entre décembre 2008 et avril 2009, 10 patients
atteints de troubles neuromusculaires ont été inclus. La durée de lecture du texte, le score de
perception, le score d’intelligibilité, le confort de la parole et le confort respiratoire étaient similaires
avec la PEP et la valve de phonation. Au cours de la parole, la fréquence respiratoire a augmenté d’au
moins 3 cycles/min au-dessus de la fréquence d’appoint chez 7 patients avec la PEP et chez aucun
patient ayant une valve de phonation. Les auteurs concluent que la PEP de bas niveau est aussi
efficace que la valve de phonation pour garantir une bonne qualité de parole. (Niveau 2)
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5. Alternatives a la trachéotomie

Historiguement l'indication de la trachéotomie se posait a partir du moment ou la ventilation nocturne
n’était plus suffisante, marquant le début d’'une dépendance ventilatoire. Depuis le milieu des
années 1980, l'alternative de référence a la trachéotomie est la ventilation non invasive, associée a
une gestion de la toux.

5.1. Ventilation non invasive diurne

5.1.1. Indication de la ventilation non invasive diurne

Une analyse de lalittérature (53) sur l'utilisation de la ventilation mécanique chez les patients atteints
d’'une maladie neuromusculaire lentement évolutive du type dystrophie musculaire de Duchenne
(DMD) a donné lieu a des recommandations validées par un groupe de travail pluridisciplinaire
indépendant.

Les recommandations concernant la ventilation non invasive nocturne, puis diurne sont les suivantes :

— au cours de la myopathie de Duchenne et, par extension, au cours de toutes autres étiologies
de myopathies lentement évolutives, la ventilation non invasive nocturne est classiqguement
proposée si le patient a une hypercapnie diurne > 45 ou > 50 mmHg (selon les études) et une
saturation en oxygene < 92 % ou < 95 % (selon les études) ou une hypercapnie nocturne avec
des signes d’hypoventilation ;

— lors de la progression de l'insuffisance respiratoire chronique, la ventilation non invasive diurne
devient complémentaire de la ventilation non invasive nocturne initiale en présence de
symptdmes diurnes et/ou d’'une hypercapnie diurne persistante malgré une ventilation nocturne
bien conduite.

Commentaires

Les recommandations ne sont pas bien définies en ce qui concerne la dépendance ventilatoire. Les
techniques de ventilation diurne telles que la ventilation par pipette buccale, ne sont pas citées. Ces
recommandations s’appuient essentiellement sur des études réalisées dans le cadre de la
dystrophie musculaire de Duchenne (DMD).

Le ministére de la Santé et des Services sociaux du Québec en 2011, avec ’ensemble des
sociétés savantes canadiennes (39) a établi des recommandations sur l'utilisation de la ventilation
non invasive au long cours sur une population similaire a celle de la HAS. Le moment optimal pour
initier la ventilation diurne n’a pas été bien défini. Les études sont en faveur d’'une extension de la
ventilation nocturne dans la journée lorsque réapparait une hypercapnie diurne malgré une ventilation
nocturne bien conduite. Le ministére de la Santé et des Services sociaux du Québec s’appuie sur les
études suivantes.

Dans une étude prospective (54), la ventilation diurne a été introduite lorsque la PtcCO; transcutanée
excédait 45 mmHg pendant les 2 heures précédant l'initiation de la ventilation nocturne, démontrant
ainsi l'efficacité de la piéce buccale sur 'hypercapnie diurne et permettant une médiane de survie de
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33 ans sans trachéotomie lorsqu’utilisée conjointement avec les techniques d’augmentation de la toux
et de désencombrement des voies aériennes. (Niveau 4)

Une étude rétrospective (55) a confirmé ces résultats en comparant trois groupes : des patients suivis
avant 1984 ne bénéficiant pas de ventilation mécanique ; des patients ventilés par trachéotomie entre
1984 et 1991 ; et depuis 1991 des patients sous ventilation non invasive associée a des techniques
d’aides a la toux. Les ages moyens de décés pour les 1¢" et 2° groupes étaient respectivement de 18,6
+ 2,9 ans et 28,1 + 8,3 ans. Le dernier groupe avait une médiane de survie a 39,6 ans. (Niveau 4)

Dans une étude prospective (56) de 8 patients atteints de dystrophie musculaire de type Duchenne
(DMD) suivis pendant 39 mois, les auteurs démontrent qu’une fois I’hypercapnie diurne contrdlée par
la VNI, malgré I'évolution de l'insuffisance musculaire respiratoire (baisse de la capacité vitale de 33 %
par rapport a la valeur initiale), I'efficacité de la VNI (normocapnie diurne) a été ensuite maintenue
grace a son extension dans la journée et 'augmentation progressive de sa durée moyenne par jour
(jusqu’a 18 £ 2 heures par jour). (Niveau 4)

Des études montrent une réduction significative des taux d’hospitalisation lorsque les patients sont
sous VNI.

En effet une étude rétrospective (57) a analysé les taux de pneumonies et d’hospitalisation chez des
patients tout venant, vivant a domicile, soit sous oxygénothérapie, soit trachéotomisés, mais non
ventilés, ou encore ventilés par trachéotomie ou en non invasif. Au total, 684 patients sur 1 200 étaient
ventilés. Parmi les patients neuromusculaires non-DMD sous VNI, les taux de pneumonie et
d’hospitalisation étaient diminués lorsque la ventilation atteignait plus de 16 heures par jour vs moins
de 16 heures par jour. (Niveau 4)

Une étude rétrospective (58) a évalué les résultats physiologiques et cliniques a long terme chez
79 patients  atteints de troubles musculo-squelettiques (73 patients atteints de troubles
neuromusculaires, 6 patients atteints de troubles de la paroi thoracique) ayant bénéficié d'une
ventilation non invasive pour insuffisance respiratoire chronique sur une période de 46 ans. Les taux
d’admission a I'hépital ont été multipliés par prés de 8 chez les patients sous ventilation mécanique
par rapport a la situation antérieure a la mise sous ventilation mécanique (p < 0,01). En revanche,
apres mise sous ventilation diurne buccale, les taux d’hospitalisation ont diminué de 36 %. (Niveau 4)

Commentaires

La littérature actuelle est pauvre et de faible qualité méthodologique. Cependant, elle suggere que
le passage a la ventilation non invasive diurne réduit le taux d’hospitalisation.

Une conférence de consensus de I’American Thoracic Society (59), aprés interrogation de la base
de données MEDLINE, a établi les recommandations suivantes sur la VNI diurne :
— nécessité de suivre les patients au moins une fois par an : gaz du sang ou SaO, + CO, expiré
(« end tidal carbon dioxide » ou pression de fin d’expiration en CO, (PETCOy) ;

HAS - Place et gestion de la trachéotomie dans la prise en charge de la dépendance ventilatoire des patients atteints de maladies
neuromusculaires lentement évolutives « novembre 2020 30



— indication de la VNI diurne : PETCO, > 50 mmHg ou quand la saturation en oxygéne demeure
<92 % en journée.

Une étude prospective physiologique (60) a montré I'utilité de I'adjonction d’'une VNI diurne a la VNI
nocturne sur une population de patients atteints de maladies neuromusculaires lorsque celle-ci
présente des signes cliniques diurnes de mauvaise tolérance respiratoire prédominant en fin de
journée. Elle a en effet montré, chez 50 patients atteints de DMD présentant ces symptémes, qu’une
séance de ventilation non invasive diurne de 2 heures proposée en milieu de journée améliorait en fin
de journée la dyspnée (score de Borg), 'endurance des muscles respiratoires, et I'indice tension-temps
(représentant le travail musculaire respiratoire). (Niveau 2)

Un groupe d’experts internationaux piloté par Newcastle a réalisé des recommandations sur la
prise en charge globale,y compris respiratoire, des patients atteints de DMD (9) selon la méthode
RAM (Rand appropriateness method de la Rand/Ucla), en s’appuyant sur une revue de la littérature et
l'avis de 84 experts internationaux. (Avis d’experts)

Concernant l'indication de la ventilation diurne, les recommandations sont les suivantes :
— difficulté de déglutition (alimentation) due a la dyspnée, soulagée par une assistance
ventilatoire ;
— incapacité de parler une phrase entiére sans dyspnée ;
— symptdmes d’hypoventilation diurne avec SpO; < 95 % et/ou PaCO; > 45 mmHg.

Ce groupe de travail a mis a jour ces recommandations en 2018 (61) sans modifier la prise en charge
respiratoire. (Avis d’experts)

5.1.2. Impact de la VNI par pipette buccale (ou narinaire)

Une revue Cochrane avec comité de lecture (1) a comparé I'efficacité de la ventilation non invasive
avec la ventilation invasive chez les personnes atteintes d’'une maladie neuromusculaire et de troubles
de la paroi thoraciqgue. Une recherche bibliographique dans les bases de données a été réalisée par
deux experts indépendants. (Avis d’experts)

Les auteurs rapportent les avantages de la ventilation non invasive suivants :

— la VNI peut étre réalisée a l'aide d’une grande variété d’interfaces patient/ventilateur, telles que
les masques nasaux, narinaires, buccaux ou complets et les pipettes buccales ;

— la preuve selon laquelle la ventilation diurne peut étre efficace via un masque ou une pipette
buccale (plutét qu’une trachéostomie) découle d’études observationnelles menées chez des
patients atteints de DMD ci-dessous.

Une étude rétrospective (62) a décrit I'utilisation d’'une ventilation continue par pipette buccale chez
257 personnes présentant une insuffisance ventilatoire aigué ou chronique avec un suivi de 13,4 ans.
Aucune complication significative n’a été mise en évidence. Les auteurs concluent que chez les
personnes ayant une insuffisance des muscles respiratoires chronique sans atteinte bulbaire, la VNI
par pipette buccale peut constituer une alternative efficace a la trachéotomie. (Niveau 4)
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Dans I'étude précédemment citée (57), s’agissant de pneumopathies et d’hospitalisations, aucune
différence significative n’a été observée chez les patients DMD trachéotomisés et non trachéotomisés.
(Niveau 4)

Une étude prospective (54) précédemment citée a évalué I'impact de la ventilation diurne par piece
buccale sur la survie des patients atteints de DMD. Au total, 42 patients atteints de DMD agés de 15
a 33 ans ont été étudiés. Les taux de survie étaient de 88 % a 1 an,de 58 % a 5 ans et 51 % a 7 ans.
L’age moyen de déceés était de 31 ans. La capacité vitale s’est stabilisée pendant 5 ans, avec une
amélioration de I'état clinique et une normalisation de la PTcCO, pendant la journée (8,17 £ 2,22 a
5,78 + 0,73 kPa). Aucun accident ni effet secondaire mineur n’a été observé. Les auteurs concluent
gue la ventilation diurne par embout buccal est slre, prolonge la survie et stabilise la capacité vitale
des patients atteints de DMD. (Niveau 2)

Deux autres études portant sur une population de patients atteints d’'une DMD ventilo-dépendant sous
piece buccale viennent étayer les conclusions de I'article ci-dessus.

Une étude prospective (63) portant sur 12 patients atteints de DMD ventilo-dépendant ayant utilisé
une VNI nocturne par masque et un embout buccal durant la journée. L’age moyen d’initiation a la VNI
nocturne était de 17,8 = 3,5 ans et la capacité vitale moyenne égale a 21 % de la valeur prédite. L’age
moyen d’initiation a la VNI diurne était de 19,8 + 3,4 ans et la capacité vitale moyenne égale 13,2 %
de la valeur prédite. Les résultats de cette étude ont montré une amélioration des niveaux de CO,. La
survie moyenne a partir d’'un traitement par VNI de 24 h/J était de 5,7 ans (compris entre 0,17 a
12 ans). Sur les 12 patients, deux décés sont survenus apres 3,75 et quatre ans de suivi. (Niveau 2)

Une étude rétrospective (64) a décrit I'intérét d’'une ventilation diurne par piéce buccale chez des
patients atteints de DMD en consultant les dossiers de plus de 300 patients suivis entre 1995 et 2013.
Sur les 300 patients, 79 ont utilisé une VNI nocturne (8 heures ou plus par jour) et 20 d’entre-eux sont
devenus dépendants a la ventilation mécanique diurne. Les patients étaient agés de 24 a 51 ans.
Parmi eux, 4 sont décédés de cause cardiaque et 1 patient est passé a une ventilation invasive par
trachéotomie. Les auteurs concluent qu’'une VNI peut prolonger la survie sans recourir a la
trachéotomie ni a une hospitalisation. (Niveau 4)

Concernant l'espérance de vie des patients neuromusculaires ventilo-dépendants, six études
observationnelles (3 prospectives et 3 rétrospectives/historiques) ont étudié I'impact des techniques
de ventilation (non invasive vs invasive), sur la survie des patients atteints de maladies
neuromusculaires.

Une étude observationnelle prospective (65) a comparé la morbidité et les causes de décés chez
42 patients atteints d'une DMD bénéficiant d’'une ventilation mécanique permanente, soit par
trachéotomie (n = 16) avec un age moyen de 32,7 ans, soit par des techniques non invasives (n = 26)
avec un age moyen de 27 ans, sur une période 5 ans (2002-2006). Les patients avaient des
traitements (désencombrement et médicamenteux) similaires. Les auteurs décrivent une morbidité,
une hypersécrétion du mucus et des lésions trachéales plus fréquentes chez les patients
trachéotomisés que chez les patients sous VNI. Cependant, la perte de poids et le besoin en
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alimentation entérale semblaient moins fréquents dans le groupe sous ventilation invasive. Les auteurs
concluent a une mortalité comparable entre les deux groupes. (Niveau 2)

Une étude observationnelle rétrospective déja citée (55) a décrit la survie des patients atteints de
DMD non ventilés, ou ayant bénéficié d’'une ventilation invasive ou non invasive. Trois groupes ont été
comparés : les patients non ventilés avant 1984 (groupe 1), ceux ayant bénéficié d’une trachéotomie
de 1984 a 1991 (groupe 2), et ceux sous ventilation mécanique non invasive apres 1991 associée a
des traitements cardio-protecteurs (n = 58) (groupe 3). Au total, 187 patients ont été inclus dans cette
étude. L’age moyen de décées des 56 patients du groupe 1 était de 18,6 + 2,9 ans, celui des 18 patients
décédés du groupe 2 était de 28,1 + 8,3 ans alors que trois personnes étaient encore en vie a l'issue
de I'étude et les 88 patients sous ventilation non invasive du groupe 3 avaient une médiane de survie
de 39,6 ans (p < 0,001). (Niveau 4)

Une étude observationnelle prospective (66) a décrit la survie de 144 enfants nécessitant une
assistance respiratoire a long terme, parmi lesquels des patients atteints de DMD (n = 18), de SMA de
type 1 (n = 6) ou de type 2 (n = 14), et d’autres myopathies congénitales (n = 18). Parmi ces patients,
28 étaient sous ventilation invasive et 116 sous ventilation non invasive. Cette étude a montré que la
survie a 5 ans était de 94 % dans I'ensemble de la population et était significativement plus élevée
chez les patients sous VNI (97 %) que chez les patients avec ventilation invasive (84 %). Et la survie
a 10 ans était de 91 % au total dans I'ensemble de la population. (Niveau 2)

Une étude observationnelle rétrospective (67) portant sur 194 nourrissons atteints de SMA de
type 1 a révélé que, comparée a la ventilation invasive, la VNI avec assistance mécanique a la toux
était associée a des taux de survie plus faibles a 24 mois (68 % contre 95 %, p < 0,001) et & 48 mois
de vie (45 % contre 89 %, p < 0,001). En parallele, le recours a la ventilation invasive est passé de
50 % entre 1992 et 1998 a 12,7 % entre 2005 et 2010 (p < 0,005) avec une augmentation non
significative du recours a la VNI de 50 % a 65 %. (Niveau 4)

Une étude observationnelle rétrospective (68) a analysé le role de la ventilation mécanique et les
causes de décés des patients atteints de DMD sur 30 ans. Entre 1981 et 2011, 119 patients adultes
atteints de DMD ont été accueillis au centre AFM Yolaine de Kepper de Saint-Georges-sur-Loire, en
France. L'espérance de vie sans ou avec assistance ventilatoire était respectivement de 22,16 et
36,23 ans. De méme, I'espérance de vie était de 40,95 ans pour les patients nés a partir de 1970
(principalement avec assistance ventilatoire) et de 25,77 ans pour ceux nés avant 1970. Parallelement,
avec le prolongement de I'espérance de vie de ces patients, les décés d’origine cardiaque ont
augmenté de 8 % a 44 %. Cette étude n’a pas mis en évidence de différence entre les techniques de
ventilation (invasive vs non invasive). (Niveau 4)

Une étude prospective observationnelle (69) a évalué la survie a 12 ans, en fonction de la technique
de ventilation mécanique utilisée (invasive vs non invasive en tenant compte du passage vers l'invasif),
chez 150 patients atteints d’'une DMD. Les auteurs rapportent que le risque de déces était associé a
la présence de troubles de la déglutition et a une insuffisance cardiaque, mais n’était pas lié¢ a la
technique de ventilation (invasive vs non invasive). (Niveau 2)
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Commentaires

Ces études sont monocentriques, avec un contexte clinico-administratif et des pratiques différentes
selon les pays.

L’étude Ishikawa 2011 (55) souligne une meilleure survie chez les patients sous VNI. Cependant,
cette étude comporte plusieurs biais. Notamment, elle compare des patients ayant bénéficié d’'une
trachéotomie avant 1991 et sans traitement cardio-protecteur (50 % des patients sont décédés de
cause cardiaque) a des patients ayant bénéficié d’'une VNI et d’un traitement cardio-protecteur.

L’étude Gregoretti 2013 (67) montre une survie plus faible chez les patients sous VNI. Cependant,
il est important de noter qu'il s’agit d’'une population de patients atteints de SMA de type | et donc
souffrant souvent d’un syndrome bulbaire conduisant a des troubles de la déglutition nécessitant
des aspirations fréquentes, difficilement gérable avec les techniques d’aide a la toux non invasives.

L’étude McDougall 2013 (66) a montré une meilleure survie chez les enfants sous VNI que chez les
enfants sous ventilation invasive. Cependant, les analyses sont univariées et n’ont pas été ajustées
sur I'état clinique a l'initiation de la ventilation mécanique ou sur la pathologie qui sont des facteurs
potentiels de pronostic vital.

Les études Soudon 2008, Kieny 2013 et Boussaid 2016 (65,68,69) montrent que les patients
bénéficiant d’'une ventilation de jour assistée par une VNI ont une survie a long terme similaire a
celle des patients bénéficiant d’'une ventilation par trachéotomie.

Aucune étude, sauf une (Boussaid 2016) (69), ne discute du passage de la VNI vers une ventilation
invasive lors d’épisode d’insuffisance respiratoire aigué conduisant a une intubation ou une
ventilation par trachéotomie.

5.2. Gestion de ’'encombrement

Encombrement (définition et complications)

La faiblesse des muscles respiratoires notamment des expirateurs se manifeste par une toux faible et
inefficace engendrant des encombrements et infections broncho-pulmonaires a répétition.
L’encombrement est défini comme une obstruction des voies aériennes respiratoires par une
accumulation de mucus non évacué. L’encombrement bronchique peut se traduire par une fatigabilité
a l'effort, une difficulté a tousser, des atélectasies, des désaturations en oxygene. Afin de favoriser la
remontée des sécrétions et en faciliter I'évacuation, le drainage bronchique manuel avec augmentation
du flux expiratoire et les techniques mécaniques/instrumentales d’assistance a la toux peuvent étre
combinés.

Techniques adjuvantes d’assistance a la toux

Plusieurs recommandations sur l'utilisation des aides instrumentales a la toux, chez les patients
atteints de maladies neuromusculaires, existent. Ces recommandations s’appuient sur des analyses
de la littérature d’études publiées et sont présentées ci-dessous.

L’American Association for Respiratory Care (70) a décrit des recommandations sur 'efficacité des
thérapeutiques non pharmacologiques de désencombrement des voies respiratoires s’appuyant sur
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une revue de la littérature de publications de 1990 a 2012, en langue anglaise, extraites de deux bases
(MEDLINE, CINAHL) (Avis d’experts). Ainsi, les techniques de toux assistée (in-exsufflations
mécaniques) sont recommandées chez les patients présentant une pathologie neuromusculaire,
particulierement lorsque le débit de pointe a la toux est inférieur a 270 I/min.

Commentaires

Recommandations de bonne qualité méthodologique (revue systématique publiée et disponible,
interrogation de deux bases, une seule langue sélectionnée, critéres de sélection des articles et
niveaux de preuve mentionnés). Aucune étude de niveau 1 n’a été retrouvée par Andrews J et al.
Les recommandations reposent sur de faibles niveaux de preuve ainsi que sur d’autres
recommandations, notamment Finder 2004 elle-méme fondée sur de faibles niveaux de preuve.

Des recommandations sur les nouvelles approches et thérapeutiques disponibles pour la prise en
charge des complications respiratoires chez les patients atteints de DMD ont été publiées en 2004,
par ’American Thoracic Society (ATS) précédemment citée (59), en s’appuyant sur une revue de
la littérature dite « pertinente » effectuée par leur comité de lecture aprés interrogation de la base
MEDLINE et sélection de publications de 1966 a 2003. (Avis d’experts)

Les recommandations sont les suivantes :

— les patients atteints de DMD et leurs aidants doivent étre formés aux technigques de
désencombrement des voies respiratoires, et savoir les employer précocement et
intensivement ;

— les techniques d’assistance a la toux doivent étre utilisées chez les patients dont I'histoire
clinique suggeére des difficultés de désencombrement des voies respiratoires, ou pour lesquels
le débit expiratoire de pointe est inférieur a 270 I/min et/ou la pression expiratoire maximale est
inférieure a 60 cm H20 ;

— le comité soutient fortement 'usage des techniques d’in-exsufflations chez les patients atteints
de DMD et recommande également que d’autres études soient menées sur le sujet.

Commentaires

Recommandations de faible qualit¢é méthodologique (interrogation d’'une seule base, aucune
indication sur les langues sélectionnées, un seul critére de sélection des études mentionné, absence
de gradation des niveaux de preuve et des recommandations, etc.) et reposant sur des études de
faible niveau de preuve (études observationnelles).

Les relaxateurs de pression et autres techniques d’hyperinflation

Concernant [l'utilisation des relaxateurs de pression chez les patients atteints de pathologies
neuromusculaires, sept publications de recommandations de pratique clinigue ou conférences de
consensus ont été identifiées : un consensus international (71), une recommandation spécifique
de la population des enfants avec faiblesses neuromusculaires de la British Thoracic Society
(8), la Canadian Thoracic Society (39), une collaboration entre la British Thoracic Society et
I’Association of Chartered Physiotherapists in Respiratory Care (72), une conférence de
consensus frangaise, des recommandations de I’Association frangaise contre les myopathies
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francaises avec le partenariat de la HAS (73) et une collaboration entre la Société francaise de
neurologie et ’Association des neurologues libéraux de langue francaise avec le partenariat de
la HAS (74).

Commentaires

L’ensemble des recommandations souligne le faible niveau de preuve de la littérature sur ce sujet.
La plupart se basent sur des études observationnelles, séries de cas, quelques études contrblées
randomisées et non randomisées avec beaucoup de limites méthodologiques.

Les recommandations sont donc fondées essentiellement sur 'avis des experts.

Selon le consensus international (71), les techniques de recrutement alvéolaire ou les techniques
telles 'empilement de plusieurs insufflations en mode volumétrique (en anglais : « air-stacking ») sont
recommandées chez les patients atteints de pathologies neuromusculaires lorsque leur capacité vitale
est inférieure a 80 % par rapport a la normale. Les auteurs indiquent que si ces techniques sont
inefficaces en raison de troubles sévéres de la glotte, les techniques passives d’insufflation seront
préférées. Dans la recommandation spécifique aux enfants avec faiblesses neuromusculaires, les
auteurs indiquent que la toux manuellement assistée et les méthodes d’air-stacking pour atteindre un
volume inspiratoire maximal sont des techniques efficaces améliorant la toux qui doivent étre utilisées,
le cas échéant. (Niveau 4)

La collaboration BTS/ACPRC (72), conclut a I'utilité d’'une stratégie d’insufflation maximale pour
augmenter la génération de la toux effective lorsque la capacité vitale tombe en dessous de 1 500 ml
ou 50 % de la valeur prédite chez les patients présentant une pathologie neuromusculaire. Elle
encourage chez les patients présentant une capacité vitale inférieure a 2 000 ml et ventilés en mode
volumétrique I'empilement de plusieurs cycles d’insufflations (2 a 3 cycles) sans expirer entre les
cycles (« air-stacking ») (10-15 fois de suite, 3 fois par jour).

S’agissant des recommandations de la HAS (73) sur les modalités pratiques de la VNI en pression
continue chez les patients avec pathologies neuromusculaires, celles-ci soulignent que les techniques
instrumentales, quelles qu’elles soient, doivent impérativement étre associées a la VNI lorsque les
patients ont un débit expiratoire de pointe (DEP) inférieur 2180 I/min

L’ensemble des recommandations encourage a mener d’autres recherches pour établir I'efficacité de
ces stratégies chez les patients avec ou sans atteinte bulbaire pour améliorer la toux.

Commentaires

Aucune revue systématique, méta-analyse ou étude contrdlée randomisée n’a été identifiée. Les
études cliniques sont peu nombreuses et de faible qualité méthodologique. L’utilisation des
relaxateurs de pression est toutefois recommandée chez les patients atteints de pathologies
neuromusculaires pour I'expansion pulmonaire, mais également pour augmenter la toux.
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Les in-exsufflateurs

L’ensemble des recommandations (cf.tableau ci-apreés) conclut favorablement a ['utilisation des
techniques d’in-exsufflations chez les patients présentant une pathologie neuromusculaire.

Les recommandations ont été établies a partir d’études observationnelles, de séries de cas, de
guelques études contrdlées randomisées ou non présentant de nombreuses limites méthodologiques,
ainsi que sur l'avis des experts.

Les différents critéres cités pour la mise en ceuvre des techniques d’in-exsufflations mécaniques chez
ces patients sont détaillés dans le tableau ci-aprés.
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Tableau 1 : Criteres pour la mise en place des in-exsufflateurs chez les patients avec pathologies neuromusculaires

Un consensus existe concernant lintérét de I'utilisation de lin-exsufflation dans I'ensemble des
sociétés savantes internationales. Il existe quelgues nuances résumées dans le tableau suivant.

Recommandations

Consensus international Bach,
2013 (71) (Niveau 4)

American  Association  for
Respiratory Care, 2013 (75)
(Avis d’experts)

British Thoracic Society 2012
(8) (Avis d’experts)

Canadian Thoracic Society,
2011 (39) (Avis d’experts)

British  Thoracic Society /
Association ~ of  Chartered
Physiotherapists in Respiratory

Care, 2009 (72) (Avis
d’experts)
Recommandations suisses,
Rosiere, 2009 (76) (Avis
d’experts)

American College of Chest
Physicians, 2006 (77) (Avis
d’experts)

AFM/Haute Autorité de santé,
2006 (73) (Avis d’experts)

American Thoracic Society,
2004 (59) (Avis d’experts)

Pathologies

Pathologies neuromusculaires

Pathologies neuromusculaires

Enfants avec faiblesses
neuromusculaires
Autres maladies

neuromusculaires

Pathologies neuromusculaires

Pathologies neuromusculaires

Pathologies neuromusculaires

Maladies neuromusculaires

Dystrophie  musculaire  de

Duchenne

Critéeres de mise en place
des in-exsufflateurs

Patient avec DEP < a 300 I/min
(invasif ou non invasif)

Particuliéerement chez patients
avec DEP < 270 I/min

Enfants avec toux inefficace (y
compris les enfants de plus de
12 ans avec DEP < 270 |/min)

In-exsufflateurs chez enfants
tres faibles notamment avec
perte de la fonction bulbaire

Patient avec autre maladie
neuromusculaire avec DEP
< 270 I/min

Option de traitement a
considérer chez les patients
avec atteinte bulbaire ne
pouvant pas accumuler les
insufflations

Pas de critere

Patients avec altération de la
toux

DEP < 180 I/min, association
impérative des  techniques
d'aide a la toux (manuelles
et/ou instrumentales) a la VNI

Patients avec difficulté de
désencombrement des voies
respiratoires ou DEP
<2701/min  et/ou pression
expiratoire maximale <60 cm
de H,O
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5.3. Gestion de la déglutition et de I'alimentation

Dans les maladies neuromusculaires évolutives, les muscles oropharyngés peuvent s’affaiblirent, au
cours de I'évolution de la maladie, pouvant entrainer une dysphagie. Le terme dysphagie désigne une
difficulté a avaler et couvre tous les symptdmes présentés chez les patients chez qui la fonction de
déglutition est altérée (78). Pour les patients non trachéotomisés et ventilo-dépendants, les repas sont
difficiles, car ils entrainent obligatoirement des interruptions répétées de I'assistance ventilatoire,
provoquant un allongement de la durée de I'alimentation (nNardi), des sensations de dyspnée, des
fausses routes et finalement une dénutrition laissant s’installer un cercle vicieux (dénutrition/faiblesse
musculaire). Pour pallier cette dénutrition et permettre de poursuivre la VNI sans étre obligé de
proposer une trachéotomie, une sonde nasogastrique ou de préférence par gastrostomie
endoscopique percutanée peut étre posée.

Commentaires

Aucune revue systématique, méta-analyse ou étude contrdlée randomisée n’a été identifiée. Dans
le cadre des maladies neuromusculaires (hors SLA), les études sont peu nombreuses.

Une étude transversale (79) a évalué les difficultés alimentaires chez 14 enfants (dgés de 2 a 14 ans)
atteints de dystrophie musculaire congénitale déficiente en mérosine. Parmi ces 14 enfants, 12 avaient
un poids inférieur au 3¢ centile. Lors de l'interrogatoire, tous les parents ont pensé que leur enfant avait
des difficultés a macher, 12 familles ont modifié leur régime, et 13 enfants ont pris au moins 30 minutes
pour compléter un repas. L’architecture de la bouche était anormale chez 13 enfants. Neuf enfants
avaient une phase pharyngée anormale, avec un réflexe de déglutition retardé. Trois d’entre eux ont
également montré une accumulation de nourriture dans le larynx et 3 ont montré une inhalation
franche. Six enfants avaient des antécédents d’infections pulmonaires récurrentes. Six enfants sur 8,
dont le pH était surveillé, avaient également un reflux gastro-cesophagien. Cing enfants ont subi une
gastrostomie qui a permis de mettre fin aux infections pulmonaires et d’améliorer la prise de poids.
(Niveau 4)

Une étude prospective physiologique (80) a étudié les interactions entre la respiration et la
déglutition dans les troubles neuromusculaires et évalué I'impact de la ventilation mécanique sur la
déglutition chez des patients en ventilation spontanée, trachéotomisés ou non. Cette étude a démontré
des anomalies de synchronisation respiration-déglutition en ventilation spontanée, facilitant le risque
d’inhalation. De plus, la déglutition était fragmentée (plusieurs gorgées et plusieurs cycles pour chaque
bolus d’eau, 5, 10, et 15 ml). En revanche, la ventilation mécanique a amélioré les parameétres de
déglutition chez les 10 patients trachéotomisés, car la trachéotomie a permis de rendre la ventilation
mécanique et la déglutition indépendantes. (Niveau 4).

Une étude prospective (81) s’est intéressée a l'effet d’'une valve de phonation sur I'interaction
respiration-déglutition chez des patients atteints de maladies neuromusculaires, trachéotomisés et non
ventilés. Huit patients neuromusculaires trachéotomisés capables de respirer spontanément ont été
inclus avec et sans valve de phonation. Les caractéristiques de la déglutition et de la synchronisation
respiratoire-déglutition n’ont pas été influencées par I'utilisation d’'une valve de phonation. Cependant,
'expiration vers les voies respiratoires aériennes supérieures aprés ingestion, qui permet une
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protection contre l'inhalation, négligeable sans la valve de phonation, a été restaurée en ajoutant une
valve de phonation. (Niveau 4)

Une étude prospective (82) a étudié la tolérance de la gastrostomie chez 25 patients agés de 11 a
38 ans atteints de DMD, entre 1997 et 2007, dont 20 d’entre eux étaient sous VNI. L’état nutritionnel
s’est amélioré avec un rapport poids/age passant de 69 % (45-128 %) initialement a 87 % (49-164 %)
aprés 22 mois de suivi. Des complications sont survenues chez 21 patients (84 %), sans risque vital.
(Niveau 2)

Une étude d’une cohorte multicentrique (25 centres japonais) (83) a évalué l'efficacité et la
tolérance de I'alimentation par gastrostomie chez 144 patients atteints de dystrophie musculaire entre
2007 et 2009. Parmi eux, 53 étaient sous VNI et 46 sous ventilation invasive. De nombreux avantages,
notamment 'amélioration de I'état nutritionnel, de la déglutition et de I'état respiratoire ont été observés
aprés introduction d’une alimentation par gastrostomie. En particulier, chez les patients atteints de
DMD le poids corporel moyen a augmenté de maniere significative. Les complications les plus
importantes étaient I'insuffisance respiratoire et la péritonite. (Niveau 2)

Un groupe de travail francais indépendant (84) a établi des recommandations sur la gastrostomie
chez les patients neuromusculaires, indépendamment de la présence d’'une trachéotomie, a partir
d’articles publiés entre 2000 et 2014 (Niveau 4) :
— les principales méthodes de gastrostomie utilisées sont la gastrostomie percutanée
endoscopique (GPE) et la gastrostomie percutanée radiologique (GPR) ;

— les indications sont les troubles de la déglutition, la perte de poids, l'insuffisance des apports
alimentaires spontanés, les difficultés de prise des repas.

La technique de GPE est souhaitable si la capacité vitale forcée (CVF) est supérieure a 50 %. La GPR
est a privilégier en cas de CVF inférieure a 50 %, d’échec technique de la GPE ou de mauvais état
général des patients.

Toujours indépendamment d’'une trachéotomie, une revue de la littérature sans comité de lecture
(78) (sur la base des articles princeps cités ci-dessus) portant sur les indications de la mise en place
d’'une gastrostomie chez les patients atteints de DMD a été réalisée par une équipe belge sans
véritable comité de lecture (Niveau 4). Les auteurs concluent ce qui suit :

— la gastrostomie doit s’envisager en cas d’échec de la mise en place d’'un régime hypercalorique
ou en cas d’inefficacité (absence de stabilisation ou de gain de poids corporel) aprés 6 mois de
ce régime hypercalorique ;

— le degré de I'atteinte respiratoire et du dysfonctionnement cardiaque doit également étre pris
en compte ;

— il faut informer précocement le patient et sa famille ;

— lessai est considéré comme infructueux lorsque le poids diminue toujours avec des calories
élevées ;

— les aliments et boissons buvables sont autorisés a I’exception des aliments solides (y compris
les aliments hachés et en purée). Le cathéter de gastrostomie, muni de son bouton de
protection, peut étre inséré par une intervention chirurgicale externe pour laquelle une
anesthésie générale est requise. Heureusement, la pose de la GPE au chevet du patient est

HAS - Place et gestion de la trachéotomie dans la prise en charge de la dépendance ventilatoire des patients atteints de maladies
neuromusculaires lentement évolutives « novembre 2020 40



possible et souhaitable. La mise en place de la GPE nécessite une anesthésie locale du
pharynx, une sédation trés Iégére, une VNI au cours de la procédure (85) et 'administration
préalable d’'un médicament stimulant la motricité digestive pour augmenter le transit des
aliments dans l'estomac. L’alimentation via la GPE est idéalement nocturne et permet un
remplissage de I'estomac a faible débit (1 I/8 h). Le type de formule est identique a la formule
donnée par sonde nasogastrique. Un patient adulte atteint DMD utilise une moyenne de 1 a
1,51/24 h, mais cela peut étre ajusté avec le volume de nourriture et de boisson toujours pris
par voie orale. Lorsque la décision de placer le tube de GPE est évidente, une sonde
nasogastrique, telle qu’une sonde ultra-mince de type mini, est proposée. Aprés quelques
semaines, une GPE est placée avec I'avantage de sa discrétion et de son hygiéne. Comme
précisé ci-dessus, I'alimentation orale peut étre maintenue, mais sans pression sociale ni besoin
de performance. La GPE est signalée comme une intervention efficace pour améliorer le poids
et diminuer le taux d’infections thoraciques. Elle est généralement bien tolérée bien que des
complications telles qu’une péritonite soient rapportées. Lorsque les fausses routes sont
évidentes et que I'alimentation via la GPE est dictée par le besoin impérieux de protéger les
poumons contre I'intrusion inappropriée d’aliments, I'alimentation normale reste interdite ;

— les boissons sont administrées via le cathéter de GPE. Chez les patients trachéotomisés
présentant une aspiration sévere, les poumons peuvent étre protégés en gonflant le ballonnet.
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6. Qualité de vie

Concernant la qualité de vie des patients atteints de maladies neuromusculaires, deux études ont
évalué le choix du patient en matiére de VNI ou de ventilation par trachéotomie.

Une étude transversale (86) porte sur 168 adultes ayant eu recours a la ventilation a domicile (age
moyen 55 ans), dont la plupart étaient des survivants de la poliomyélite avec une maladie non
évolutive, ayant utilisé la ventilation par trachéotomie et la VNI, chacun pendant au moins un mois. Au
moment de I'enquéte, 111 patients utilisaient une ventilation par trachéotomie apres avoir bénéficié
d’'une VNI et 59 patients une VNI aprés avoir bénéficié d’'une trachéotomie. Sur les 111 patients ayant
eu recours a la ventilation par trachéotomie aprés avoir bénéficié d’'une VNI, 55 patients ont exprime
une préférence pour la VNI, 42 pour la trachéotomie et 14 n’avaient aucune préférence. (Niveau 4)

Une étude transversale (87) a évalué la qualité de vie au moyen de questionnaires envoyés par voie
postale chez 91 adultes (moyenne d’age de 59 ans) utilisant une ventilation a domicile pour une
maladie pulmonaire restrictive, dont 16 patients atteints d’une maladie neuromusculaire. Soixante
patients ont eu une VNI et 31 une trachéotomie. Les scores de qualité de vie, 2 mesures sur 3, n’étaient
pas différents entre les groupes « VNI » et celui « trachéotomie ». Pour la troisieme mesure de la
qualité de vie, le score était significativement meilleur dans le groupe trachéotomie, mais la différence
entre les groupes était faible. (Niveau 4)

Une étude transversale (88) a étudié les facteurs liés a la charge de soins. Un questionnaire a été
envoyé a 8 centres spécialisés. Les données rétrospectives de 792 patients encore en vie et sous
ventilation mécanique ont été examinées. Indépendamment de la technique de ventilation mécanique,
les patients atteints de maladies neuromusculaires ont davantage besoin de soins a domicile. Les
patients atteints de maladies neuromusculaires sont moins souvent hospitalisés que les patients
atteints de bronchopneumopathies obstructives. Les patients atteints de maladies neuromusculaires
sont plus souvent trachéotomisés. Indépendamment, les maladies sous-jacentes, le niveau de
dépendance, le nombre d’heures passées sous ventilation, la présence d’une trachéotomie, la distance
du domicile a I'hépital, 'accés a I’hdpital sont les principaux indices permettant d’apprécier la lourdeur
des soins. (Niveau 4)

Une récente étude transversale (89) a étudié la qualité de vie et la satisfaction a I'égard de la vie
chez les patients sous ventilation invasive a long terme aprés un traitement en unité de soins intensifs
et un sevrage infructueux. Cette étude a inclus 25 patients dont 11 patients atteints de maladies
neuromusculaires. Une comparaison de qualité de vie a été réalisée selon la maladie sous-jacente
(maladies neuromusculaires vs bronchopneumopathie chronigue obstructive [BPCO]) et 'attitude de
la personne vis-a-vis de la trachéotomie et la ventilation invasive (pas de regret vs regret). Les données
ont montré que les patients atteints de BPCO sont plus souvent insatisfaits que les patients atteints de
maladies neuromusculaires. Le sujet d’insatisfaction le plus souvent cité était la mobilité. En particulier,
les patients atteints de BPCO (85,7 %) étaient insatisfaits de leur mobilité par rapport aux patients
atteints de maladies neuromusculaires (45,5 %). Enfin, 18,2 % des patients atteints de maladies
neuromusculaires (n =2) ont indiqué qu'ils refuseraient la trachéotomie s’ils devaient choisir a
nouveau. (Niveau 4)
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Annexe 1. Recherche documentaire

Sources d’information
Bases de données bibliographiques
Medline (National Library of Medicine, Etats-Unis) ;
Embase (Elsevier, Pays-Bas) ;
Cochrane Library (Wiley Interscience, Etats-Unis) ;

HAS (Haute Autorité de santé, France).

Autres sources
Sites Internet des sociétés savantes compétentes dans le domaine étudié ;
Bibliographie des articles sélectionnés ;

Veille documentaire (AFM/HAS) menée jusqu’au terme du projet.

Stratégie de recherche

La recherche a porté sur les types d’études ou de sujets définis en commun accord avec le chargé de
projet, le président du groupe de travail et le chef de projet.

Une présentation synthétique (cf. tableau) reprend les étapes successives et souligne les résultats en
termes de nombre de références obtenues par type d’étude et par sujet sur une période donnée.
Seules les publications en langue francaise et anglaise ont été retenues.

Les termes de recherche sont soit des termes issus d’un thésaurus (par exemple, descripteurs MeSH
pour Medline) soit des termes du titre ou du résumé (mots libres) ; lorsque le champ de recherche n’est
pas précisé dans le tableau ci-dessous, il s’agit du champ descripteur. Ces termes sont combinés en
autant d’étapes que nécessaire a I'aide des opérateurs booléens.

Type d’étude/Sujet Période Nb de
ref.

Termes utilisés

TRACHEOTOMIE ET MALADIES NEUROMUSCULAIRES
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Recommandations et conférences de consensus

Etape 1 (“Ventilator Weaning”[Mesh] OR “Respiration, Artificial’[Mesh] OR
“‘Airway  Management’[Mesh] OR  “Airway  Extubation”[Mesh] OR
“Tracheostomy”[Mesh] OR “Respiratory Therapy”’[Mesh] OR Lipseal[TIAB] OR
mouthpiece[TIAB] OR positive pressure ventilation[TIAB] OR tracheotomy(tiab]
OR Tracheostomy[tiab] OR “airway management’tiab] OR noninvasive
ventilation[tiab] OR non invasive ventilation[TIAB] OR “respiratory care”[tiab]
OR Respiration Disorders[Majr:NoExp] OR Respiratory
Insufficiency[Majr:NoExp] OR intratracheal Intubation[TIAB] OR Endotracheal
Intubation[TIAB])

ET

Etape 2 “Motor Neuron Disease’[Majr:NoExp] OR “Bulbar Palsy,
Progressive”[Majr] OR “Muscular Atrophy, Spinal’[Majr] OR “Fatigue
Syndrome, Chronic’[Majr] OR “Muscular Diseases”[Majr] OR “Neuromuscular
Junction Diseases’[Majr] OR “Peripheral Nervous System Diseases”[Majr] OR
“Poliomyelitis”[Majr] OR “Stiff-Person Syndrome”[Majr] OR “Neuromuscular
Diseases”’[Majr:NoExp] OR Cochrane[tiab] OR dystrophy[tiab] OR
dystrophic[tiab] OR dystrophies[tiab] OR neuromuscular diseasemétaltiab] OR
neuromuscular disorder*[tiab]

ET

Etape 3 recommendation*[T]] OR guideline*[Tl]] OR statement*[TI] OR
consensus[TI] OR position paper[TI] OR health planning guidelines[MH] OR
practice guideline[PT] OR guideline[PT] OR Consensus Development
Conference[PT] OR Consensus Development Conference, NIH[PT]

Méta-analyses, Revues systématiques

Etape 1 ET Etape 2

ET

Etape 4 meta-analysis*[TI] OR meta-analysis*[TI] OR meta-analysis[Tl] OR
systematic review*[Tl] OR systematic overview*[Tl] OR systematic literature
review*[Tl] OR systematical review*[TI] OR systematical overview*[Tl] OR

systematical literature review*[TI]] OR systematic literature search[Tl] OR
pooled analysis[TI] OR meta-analysis[PT] OR Cochrane database syst rev[TA]

Essais cliniques
Etape 1 ET Etape 2 ET

Etape 5 random*[TIAB] OR random allocation[MH] OR double-blind
method[MH] OR single-blind method[MH] OR cross-over studies[]MH] OR
randomized controlled trial[PT] OR “Controlled Clinical Trial’[PT] OR
multicenter study[PT]

01/01/2007-
07/08/2018

01/01/2007-
07/08/2018

01/01/2007-
07/08/2018

26

138
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Critéres d’inclusion et d’exclusion des articles

Pour étre sélectionnées, les études devaient répondre aux critéres suivants :

— Population : personnes trachéotomisées ou non souffrant d’'une insuffisance respiratoire
consécutive a une maladie neuromusculaire lentement évolutive. Par maladies
neuromusculaires lentement évolutives sont considérées les myopathies entrainant une
insuffisance respiratoire lentement évolutive, et principalement la dystrophie musculaire de
Duchenne.

— Les types d’études sélectionnées : études contrélées randomisées (ECR), recommandations
de pratique clinique (RPC), rapports d’évaluation des technologies de santé (ETS), revues
systématiques (RS), et méta-analyses (MA).

— Publications a partir de 1990 en ne gardant que les publications les plus récentes lorsqu’il en
existe plusieurs provenant de la méme source et sur le méme sujet.

— Larecherche a été limitée aux publications en langues anglaise et francaise.

Sont exclues de cette recherche les autres maladies neurodégénératives, avec une évolution rapide
et de mauvais pronostics a court terme, telles que la sclérose latérale amyotrophique.

Résultats de larecherche

Au total, 190 références bibliographiques ont été identifiées a partir de la recherche systématique
effectuée. A partir d’une recherche manuelle, 64 références supplémentaires ont été identifiées. Parmi
ces références, 127 ont été analysées dans leur intégralité et 85 ont été retenues. Il s’agit de
33 recommandations de pratiques cliniques, 1 essai clinique, 1 étude cas témoins et 50 études
observationnelles.

Le processus de sélection est illustré dans la figure ci-dessous. La sélection des publications sur titre
et résume et I'extraction des données ont été réalisées par une personne.
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références issues de la

recherche documentaire
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(#) Expert en désaccord avec la version définitive de larecommandation de bonne pratique.
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Abreviations et acronymes

AFM-
Téléthon

BIPAP
BMI
BPCO
CPT
CRF
CcVv
CVF
DEP
DM1
DMD
EPAP
FDA
FiO2

FR

GPE
GPR
GRADE
HAS
IPAP
LGMD
LPPR
MNM
PE max
PEEP/PEP
PETCO2
P1 max
PSV
PTcCO2
RBP
Sa0»
SLA

SMA

Association frangaise contre les myopathies-Téléthon

Bi-level positive airway pressure
Body mass index
Bronchopneumopathie chronique obstructive
Capacité pulmonaire totale
Capacité résiduelle fonctionnelle
Capacité vitale

Capacité vitale forcée

Débit expiratoire de pointe
Dystrophie myotonique de type 1
Dystrophie musculaire de Duchenne
Expiratory positive airway pressure
Food and drug administration

Fraction inspirée en oxygene

Fréquence respiratoire

Gastrostomie percutanée endoscopique

Gastrostomie percutanée radiologique

The grading of recommendations assessment, development and evaluation
Haute Autorité de santé

Inspiratory positive airway Pressure

Limb girdle muscular dystrophy (dystrophies des ceintures)
Liste des produits et prestations remboursables

Maladie neuromusculaire

Pression expiratoire maximale

Positive End Expiratory Pressure / Pression expiratoire positive
Pression de fin d’expiration en CO2 (end tidal carbon dioxide)
Pression inspiratoire maximale

Pressure support ventilation

Pression transcutanée en dioxyde de carbone
Recommandation de bonne pratique

Saturation en oxygene

Sclérose latérale amyotrophique

Amyotrophie spinale (Spinal muscular atrophy)
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SNIP Sniff nasal inspiratory pressure

SNP Systéme nerveux périphérique
SNC Systéme nerveux central

TC Trachéotomie chirurgicale

TP Trachéotomie percutanée

TIP Temps d’inspiration prolongé
VAC Ventilation assistée-controlée
VAD Ventilation & domicile

VEMS Volume expiratoire maximal seconde
VI Ventilation invasive

VM Ventilation mécanique

VNI Ventilation non invasive

VR Volume résiduel

VRE Volume résiduel expiratoire
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