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>Le document qui suit est la traduction inté-
grale du compte rendu établi a I'occasion du
252¢ atelier international ENMC consacré, du 6
ou 8 mars 2020, au « Développement de recom-
mandations pour I'utilisation de la ventilation
par embout buccal dans les maladies neuro-
musculaires », et publié tres récemment dans
la revue Neuromuscular Disorders (M. Chatwin,
M. Gongalves, J. Gonzalez-Bermejo, M. Toussaint,
et al. 252" ENMC international workshop:
Developing best practice guidelines for manage-
ment of mouthpiece ventilationin neuromuscular
disorders. March 6" to 8t 2020, Amsterdam, the
Netherlands. Neuromuscular Disorders 2020 ; 30 :
772-81. doi.org/10.1016/j.nmd.2020.07.008). <

Introduction

Le Centre Neuromusculaire Européen (ENMC) a tou-
jours fait la promotion de I"assistance ventilatoire
dans les maladies neuromusculaires (MNM). Face au
manque de prescriptions de la ventilation par embout
buccal (ou MPV, abréviation internationale signi-
fiant « mouthpiece ventilation ») et en I’absence de
consensus concernant ses modalités et ses indica-
tions, I’ENMC a organisé du 6 au 8 mars 2020 a Ams-
terdam un atelier d’experts internationaux (le 252¢)
destiné a « Etablir des recommandations pratiques
pour la ventilation par embout buccal dans les mala-
dies neuromusculaires ». Au total, 22 participants se
sont réunis : 20 participants d’€urope accompagnés
d’un représentant des €tats-Unis et un du Canada,
représentant un total de 11 pays.

Ce groupe comprenait des pneumologues, infirmieres
et kinésithérapeutes respiratoires, tous ayant une
compétence particuliere dans le domaine de la ven-
tilation par embout buccal dans les maladies neuro-
musculaires. Des représentants des associations de
patients étaient également présents. Le programme
de la réunion est disponible en ligne (supplément 1).
[l faut souligner que 'atelier a eu lieu au début de
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la pandémie COVID-19. Certaines ‘Centre for Home Mechanical
institutions avaient émis une inter-
diction de voyager. Dans de telles
circonstances, plusieurs participants
ont contribué a I'atelier par télé-
conférence. Les échanges et les dis-
cussions ont permis d’aboutir a la
création d’un algorithme décisionnel pratique suggérant la mise en
route idéale de la MPV chez les malades requérant une assistance
ventilatoire diurne (Figure 1).
Les MNM peuvent affecter les muscles squelettiques, cardiaque
et respiratoires. L'importance du déficit des muscles respiratoires
dépend de la gravité et de I’évolution de chaque MNM. Uinsuffisance
respiratoire et les infections pulmonaires sont les principales causes
de mortalité et de morbidité dans de nombreuses MNM. Lintroduc-
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tion de I'assistance ventilatoire vise a améliorer I’hypoventilation
nocturne. 'assistance ventilatoire est généralement proposée sous
la forme de techniques non invasives telles que le port d’'un masque
nasal pendant le sommeil. Une trachéotomie peut s’avérer nécessaire
en cas d’échec de la ventilation non invasive (VNI), en cas d’impossi-
bilité de recourir a la MPV, en cas d’atteinte bulbaire ou d’incapacité
a évacuer les sécrétions, ou simplement par choix du patient.

Des études montrent que la ventilation mécanique nocturne améliore
les symptomes, les échanges gazeux, la qualité de vie et la survie dans
les MNM [1].
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1. Visite programmée au Centre de Ventilation

Optimisation de la VNI nocturne

v
2. Détection de la nécessité d'une MPV Détection de la nécessité d'une MPV
non
3. Indication de la MPV la MPV est-elle indiquée ? >
v oui
4. Formation et préparation psychologique [ Préparation/information |
v
5. Choix du matériel/des paramétres: — Quel circuit est utilisé la nuit ? - ——
l Passif (fuites) Actif (valve expiratoire) i
5 A. Choix des tuyaux pour la MPV PASSIF ACTIF
v v
5 B. Choix du mode spécifique pour la MPV Mode spécifique pour MPV Mode non spécifique pour MPV

6. Parametres choisis  priori pour la MPV

6 A. Mode conseillé [

Mode VOLUMETRIQUE |
v

6 B. Volume courant conseillé |

500 (500-1500) mL |
v

6 C. Temps inspiratoire conseillé [

1,3 (1,0 - 2,0) secondes |
v

6 D. Trigger conseillé

(sinon, classsique Trigger sensible au débit)

Trigger dédié a la MPV, si disponible

6 €. évaluation de la dépendance a la ventilation assistée Le patient est-il dépendant de la ventilation?

non | | oul

Fourniture d'un second respirateur (de survie)

Autonomie confortable sans dyspnée

A

Autonomie limitée accompagnée de dyspnée

6 F. Fréquence conseillée Fréquence a 0 Fréquence paramétrée
v
6 G. Alarme de déconnexion conseillée Toutes alarmes 'OFF' Alarme déconnexion/basse pression
6 H. Choix de I'interface | Piéce buccale plastique-coudée ou en silicone (droite) l‘i
v
6 1. Choix du support des tuyaux | Bras de support de tuyau commercialisé ou customisé |

7. Période d'essai et titrage

ESSAl et TITRAGE

8. Surveillance durant I'initiation de la MPV | Confort, PCO, (en cas de doute), Sp0,, observation visuelle |
non v
(9. Mode en pression, si nécessaire) €ssai mode pressurisé <«—————————————  Modeen Volume OK ?
oui y
10. Surveillance durant le follow-up I Confort, PCO, (en cas de doute), Sp0,, observation visuelle |

Figure 1. Algorithme décisionnel précédant la mise en route d’une MPV au long cours. || existe pour chaque étape une description de 'aide a la

fourniture du service.

A mesure que la maladie progresse et que la dépendance au ventilateur
augmente, les patients ont le choix entre I’extension de la VNI durant
la journée par masque et I'introduction d’une ventilation mécanique
par I'intermédiaire d’une trachéotomie. Si la ventilation invasive (VI)
permet de se passer d’un masque fixé sur le visage, un acces direct aux
voies respiratoires via une trachéotomie expose a plusieurs types de
complications : trachéomalacie, hémorragies trachéales et difficultés
d’élocution.

A Pinverse, le port continu d’un masque de VNI expose aux risques
d’escarre aux points de contact avec la peau, a I’hypoplasie d’une
partie du massif facial, a des difficultés de déglutition et a une faible
audibilité de la voix [2].
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La VNI par embout buccal (MPV) représente une alter-
native a la VNI par masque. Elle est également connue
sous le nom de MPV en circuit ouvert et se pratique en
journée via un respirateur portatif. Elle peut étre utili-
sée pendant de nombreuses activités telles que parler,
manger, déglutir ou tousser.

La MPV n’est pas une technique nouvelle. Lors d’un
congrés sur le syndrome post-polio en 1953, le Dr Affeldt
faisait déja état d’un appareillage respiratoire capable
de réaliser une MPV par le biais d’une piéce buccale
habituellement utilisée pour les épreuves fonctionnelles
respiratoires [3]. John Bach et ses collaborateurs ont



joué un r6le important dans la diffusion mondiale de cette technique
de MPV, la rendant de plus en plus populaire [4].

Les objectifs de I’atelier

Uobjectif général de I’atelier était de parvenir a:

« Analyser les résultats de I’enquéte sur la MPV réalisée en amont de
I’atelier et les publier dans un article a part.

- €tablir des recommandations pratiques concernant la MPV dans
les MNM, en abordant, en particulier, les modes de ventilation, les
réglages et I’équipement requis, ainsi que les modalités d’un suivi
optimal.

- €tablir un algorithme décisionnel concernant "utilisation de la MPV
comme assistance ventilatoire diurne (voir Figure 1).

- Définir les criteres de jugement pour de futures études impliquant
la MPV.

Présentations introductives

Apres les mots de bienvenue d’Alexandra Breukel (directrice de I’'ENMC)
et des animateurs de I’atelier, (Michelle Chatwin, Michel Toussaint,
Miguel Gongalves et Jésus Gonzalez-Bermejo), Michelle Chatwin et
Michel Toussaint ont présenté le programme de I’atelier et ses objectifs.
Ensuite, Jésus Gonzalez-Bermejo a ouvert la premiére session consacrée
a la question de savoir a quel moment il fallait aller au-dela de la ven-
tilation nocturne. Ce moment correspond a "apparition d’un déficit des
muscles respiratoires. Dans un premier temps, ce déficit conduit a une
insuffisance respiratoire pendant la phase REM du sommeil du fait de
I’inhibition sélective des muscles respiratoires accessoires. A mesure de
la progression du déficit, les perturbations ventilatoires apparaissent
ensuite pendant toutes les phases du sommeil et conduisent finalement
a une insuffisance respiratoire avec hypercapnie en journée. Le traite-
ment par VNI nocturne va améliorer les échanges gazeux et normaliser
les gaz du sang [5]. Cependant, certains patients vont développer une
hypercapnie diurne et, de ce fait, nécessiter une assistance ventilatoire
en journée. Avant de démarrer une MPY, il est recommandé de s’assurer
que le patient est correctement ventilé durant toute la nuit. Il faut
surveiller le taux de dioxyde de carbone (C0O,) [mesuré par différentes
méthodes (gazométrie artérielle CO, en fin d’expiration (EtCO,) ou en
transcutané (TcCO,)], "oxymétrie, et, chaque fois que possible, les don-
nées de suivi téléchargeables a partir du respirateur. Des réglages de la
machine s’imposent en cas d’hypercapnie persistante. Si les données de
suivi indiquent une faible utilisation du respirateur, il faudra en cher-
cher la cause et mettre en place une stratégie pour y remédier. Une fois
la capnie contrdlée durant la nuit, un recours a une ventilation diurne
pourra étre discuté en fonction de plusieurs critéres (voir encadré 1). Il
est important de signaler que la présence d’une hypercapnie est un signe
tardif qu’il ne faut pas attendre avant de proposer une MPV diurne, en
particulier dans les maladies rapidement évolutives.

Peter Wijkstra et Laura Verweij ont mis Iaccent sur les différences
physiologiques, pour un patient donné, entre assistances ventilatoires
diurne et nocturne. Les patients en ventilation nocturne sont endor-
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Indications pour démarrer une MPV

— Capacité vitale inférieure a 30% de la valeur théo-
rique

— Ventilation au masque d’une durée supérieure ou égale
a 12 heures par jour

— Une dyspnée dont le score est supérieur a 2,5 sur
I’échelle de Borg et qui s’améliore sous I'effet de
I’assistance ventilatoire

— Perte de poids

— Essoufflement lors du repas

— Essoufflement lors du parler et/ou voix de faible
intensité

— Sevrage de la ventilation invasive

— Adaptation a aucune forme de VNI

— Hypercapnie diurne, avec échanges gazeux normali-
sés la nuit par la VNI.

mis et en position couchée. Pendant leur sommeil, on
note une diminution de la commande respiratoire. €n
conséquence, I’assistance respiratoire mécanique doit
comprendre un systéme de fréquence respiratoire de
rappel répondant aux besoins ventilatoires nocturnes.
Durant la journée, les malades sont éveillés, en mouve-
ment, tout occupés qu’ils sont a manger, boire, tousser
lorsqu’ils sont encombrés ou a échanger sur le plan
social, le tout nécessitant des besoins de ventilation
différents comme le montrent les réglages distincts du
ventilateur pendant la nuit ou la journée. Le ventilateur
utilisé de jour doit étre portable et embarquable sur le
fauteuil roulant, et doit disposer d’'une bonne batterie.
Historiquement, I’extension de la ventilation nocturne
a la période diurne fait, malheureusement, souvent
appel a une trachéostomie comme interface. Les pro-
gres technologiques ont permis d’utiliser des masques
nasaux avec ou sans embouts narinaires, laissant libre
Iorifice buccal (comme dans la Figure 2). Ceci est de
nature a améliorer la communication orale, la dégluti-
tion et les interactions sociales.

Michel Toussaint et Miguel Gongalves ont mené les dis-
cussions sur le choix entre VNI et assistance ventilatoire
diurne par le biais d’une trachéostomie. Le groupe
souhaite souligner que la décision d’une trachéotomie
dépend parfois des habitudes historiques du centre
en la matiéere, ou si la canule a été mise en place a
’occasion d’un épisode aigu. Dans certains pays, la
trachéotomie rend éligible le patient a un rembourse-
ment des soins effectués 24 heures sur 24 soit par une
infirmiére, dans certains cas, ou par un simple soignant.
Dans d’autres pays, la mise en ceuvre d’une trachéoto-
mie peut imposer une vie en institution plutét qu'une
vie a domicile. Le choix en faveur d’une trachéotomie

67



68

Figure 2. De gauche a droite : (1) I'image de gauche montre un patient avec un masque nasal de type Dreamwear (© Philips Respironics, Murrys-
ville, PA, USA) ; (2) la deuxieme, un patient avec un masque nasal de type AirFit N30i (© ResMed, San Diego, CA, USA) ; (3) celle du milieu, un
patient utilisant une interface nasale a coussinets de type Swit Lt (© ResMed, San Diego, CA, USA) ; (4 et 5) les deux photographies de droite

correspondant @ une piece buccale (4 a gauche) et une pipette (5 a droite) (© Michelle Chatwin).

est parfois dicté par les difficultés d’évacuation des sécrétions, et ce
malgré ’emploi de techniques habituellement efficaces dans le drai-
nage (ACTS), ou de I'impossibilité de porter un masque sur le visage.
€n matiere de survie, on ne dispose pas d’études randomisées prou-
vant une meilleure efficacité d’'une technique sur I'autre. Le groupe
a conclu, pour ce qui concerne les recommandations pratiques, qu’il
était nécessaire de faire un essai de MPV avant d’envisager une tra-
chéotomie. Dans un premier temps, il faut optimiser la VNI nocturne
couplée aux techniques de désencombrement proximal (toux assistée)
[6, 71. €n cas d’indication d’une trachéotomie au long cours, le choix
du patient, lequel doit étre suffisamment informé des tenants et des
aboutissants de cette technique, reste essentiel face aux conseils du
médecin qui ne peut décider seul sans I"avis du malade.

Peter Wijskra a étudié différents types de masque en cas d’impossi-
bilité de MPV et a souligné que "on peut utiliser alternativement un
masque nasal avec ou sans embouts narinaires, lesquels sont plus
petits qu’un masque facial entier (voir Figure 2). On peut également
utiliser des ventilateurs a pression positive ou une ceinture abdomi-
nale de type pneumobelt [8].

Miguel Goncalves et Michelle Chatwin ont présenté les résultats pré-
liminaires de ’enquéte consacrée a la MPV. Ils ont relevé une grande
disparité dans les indications de MPV selon les pays et a I'intérieur
d’un méme pays. A chaque endroit ol existaient des indications
préférentielles de MPV et une méthode d’initiation a la MPV, cette
information a été reprise dans I’algorithme décisionnel établi lors
de Iatelier (Figure 1) concernant le démarrage d’une MPV chez des
patients neuromusculaires. Les présentations faites lors de 'atelier
et les discussions autour des trois thématiques suivantes ont égale-
ment contribué a I’élaboration de la Figure I.

Premiére thématique : les aspects techniques de la MPV
Cette thématique a été abordée par le biais d’une discussion menée

par Michel Toussaint et Miguel Gongalves concernant les modalités et
réglages de la MPV. Seuls certains centres sont en mesure de propo-
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ser une MPV. Classiquement, il s’agit d’une ventilation
volumétrique [9], réglée de facon & apporter un volume
courant d’au moins 700 ml et allant jusqu’a 1500 ml
[10, 11], sans pression positive expiratoire (PEEP), le
tout par I'intermédiaire d’'un embout buccal ou d’une
pipette maintenus par un support articulé [10, 12].
Pour autant, il arrive que certains patients ne disposent
que de ventilateurs barométriques et qu’il faille, dans
ce cas, jouer sur les réglages de la pression. Un débat
a eu lieu pour savoir lequel des deux modes ventila-
toires, celui axé sur le volume [9, 13] ou celui sur la
pression [11, 14] était le meilleur, et si I'ajout d’une
PEEP apportait une quelconque valeur ajoutée. Certains
cliniciens pourraient s’inquiéter, notamment chez les
enfants, des effets d’une ventilation volumétrique ou
un volume fixe d’air est délivré a forte pression. Le
groupe a fait remarquer que les cas de pneumothorax
restaient rares et que les bénéfices I'emportaient lar-
gement sur les inconvénients. La survenue d’un pneu-
mothorax est vraisemblablement multifactorielle mais
peut effectivement €tre en lien avec tout appareil déli-
vrant une pression positive, y compris les relaxateurs de
pression (MI-). €n fait, si la MPV est réglée en mode
volumétrique et si le volume d’air est jugé trop impor-
tant par le malade, celui-ci peut simplement ouvrir la
bouche et laisser I’air fuir. Certains cliniciens sont ame-
nés a régler la machine afin d’apporter un large volume
d’air, le patient étant libre de prendre le volume qu’il
souhaite. Le but de cette stratégie d’une inspiration
profonde sur base d’un volume courant élevé est de
mettre au repos les muscles inspiratoires du patient de
sorte qu’il soit capable de respirer sans assistance pen-
dant quelques cycles respiratoires avant de reprendre
une nouvelle inspiration profonde par MPV. Une autre
stratégie consiste a apporter au patient un volume



courant moindre, mais cependant suffisant pour lui permettre un stoc-
kage d’air de plusieurs salves inspiratoires (appelé air-stacking) pour
atteindre sa MIC (capacité inspiratoire maximale) en seulement trois
inspirations. €n fonction des réglages et de "objectif de la MPV, il est
possible que le patient soit sous-ventilé lorsqu’il est déconnecté du
circuit [15] ce qui impose de surveiller les paramétres en journée et de
réévaluer les réglages. Le groupe a néanmoins considéré qu’on pouvait
pratiquer la MPV soit en mode volumétrique soit en mode barométrique
mais que, chez les enfants, la ventilation barométrique pouvait étre
considérée. Pour les adultes, I'algorithme décisionnel (Figure 1) donne
la préférence a un mode volumétrique lors de la mise en route d’une
MPV.

Doug McKim et Michel Toussaint ont rappelé qu’il n’y avait de consen-
sus ni sur le choix de la piece buccale ni sur les préférences des
malades eux-mémes. Certains centres pronent la fabrication sur
mesure des supports [16] tandis que d’autres privilégient les modéles
du commerce. La clé pour disposer d’un bras articulé est que ce dernier
puisse bouger en méme temps que le patient. Ceci signifie qu’il doit
toujours étre dans une position adéquate lorsque le patient a besoin
de reprendre de I’air. Pour faciliter la MPV, le groupe recommande que
les centres moins expérimentés, ne disposant d’aucune possibilité
de fabrication individuelle de ces supports, utilisent les modeles du
commerce. || faut que les patients essaient d’abord une pipette ou
une piece buccale et qu’on leur laisse le choix de décider ce qui est le
meilleur pour eux. Avec la piece buccale, ils doivent étre capables de
ventiler convenablement, de ne plus étre dyspnéiques, et de faire de
I’air-stacking. Un avis complémentaire peut étre demandé a un centre
spécialisé si nécessaire.

Johan Chaulet et Wendy Hughes ont apporté un éclairage sur ce que
les professionnels devraient savoir de la position des malades et des
aidants en la matiere. Les patients peuvent ressentir de "anxiété au
démarrage de la MPV et un soutien psychologique peut s’avérer néces-
saire. Cela peut passer par une psychothérapie, ou par un partage
d’expériences et de résolution des problemes avec d’autres utilisateurs
ou avec des représentants d’associations de patients, le tout en toute
indépendance. Un suivi régulier par le prescripteur aide a régler les
problémes en amont et avant qu’ils ne deviennent un véritable obs-
tacle au niveau psychosocial. Il est essentiel que le patient et le méde-
cin soient associés au processus décisionnel aboutissant au choix de
appareillage respiratoire et de ses accessoires. Le timing idéal pour la
MPV doit étre planifié a I’avance pour optimiser ses chances de succes.
Siun centre local ne peut apporter I'aide nécessaire, les patients pour-
ront se retourner, le cas échéant, vers un centre plus spécialisé dans la
ventilation a domicile.

Héléne Prigent et Adam Ogna ont exposé les résultats probants
d’études sur banc d’essais concernant les ventilateurs et les moda-
lités de la MPV. Les machines de ventilation a domicile sont faites
pour fournir une assistance ventilatoire chez des patients dont les
conditions respiratoires sont, a priori, stables, et en cas de besoin de
ventilation de la part des patients, quand la charge du ventilateur
et les résistances du circuit restent stables ou ne se modifient que
légerement avec le temps [17]. La MPV représente un défi pour les
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ventilateurs utilisés a domicile du fait d’un cycle de
ventilation relativement irrégulier et de changements
rapides des conditions de charge liés aux déconnexions
et reconnexions au circuit de maniére intermittente
[15]. Ceci a été bien montré dans des études faisant
apparaitre un taux élevé de déclenchements de "alarme
pendant la MPV [12].

Les ventilateurs a domicile les plus récents ont un sys-
téme pneumatique a turbine permettant d’assurer une
ventilation volumétrique en se référant a un algorithme
destiné a adapter la pression de travail d’un cycle ins-
piratoire en fonction des cycles précédents. Pendant
une MPV volumétrique, la boucle de rétro-action est
parfois longue, aboutissant a une lenteur de réaction
de la part du ventilateur pour s’adapter aux variations
de résistances, conduisant finalement @ un mauvais
calibrage du volume courant lors des déconnexions/
reconnexions au circuit. Ce mauvais calibrage se tra-
duit par une régulation a la baisse de la pression de
travail du ventilateur, et, des lors, par la production
d’un volume moins important qu’attendu lors des
cycles suivants [13]. Ce phénomeéne est trés variable
selon les ventilateurs, 2 a 4 cycles étant nécessaires
a la stabilisation du volume courant, particulierement
quand on régle la machine avec une fréquence respira-
toire de rappel [14]. De plus, les fuites volontaires, qui
sont fréquentes et normales dans la MPV, diminuent la
précision des ventilateurs a mesurer le volume courant
réellement délivré [18-20] amplifiant ainsi le phéno-
mene. Lutilisation de la MPV en mode barométrique
entraine un décalage encore plus grand du volume cou-
rant lors d’'une déconnexion du circuit, mais diminue la
chute de volume courant au moment de la reconnexion
au circuit [13]. Ceci peut s’expliquer par une boucle
plus courte de rétro-controle permettant I"adaptation
de la pression de travail du ventilateur au cours du
cycle respiratoire en cours. Comme la boucle de rétro-
contrdle n’inclut ni le patient ni le circuit, ce mode de
ventilation ne garantit pas un volume courant constant
en cas de changement de résistance ou de compliance
du systéme respiratoire (par exemple, en cas d’obs-
truction des voies aériennes par des secrétions), le tout
exposant le patient ventilo-dépendant a une assistance
respiratoire insuffisante. Les ventilateurs actuellement
disponibles ont des capacités adaptatives distinctes
quant aux changements brutaux de charge respiratoire
qui sont une caractéristique de la MPV. Ainsi, le choix du
ventilateur destiné a la MPV chez un patient donné doit
prendre en compte les avantages et inconvénients de
chacun d’entre eux, et du mode ventilatoire envisagé.
Comme évoqué par Annalisa Carlucci, les alarmes-
machines peuvent poser un probleme. Une alarme qui se
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déclenche inopinément peut dissuader un patient d’utiliser cette tech-
nique. |l est essentiel de faire la différence entre utilisation constante/
continue ou intermittente de la ventilation.

Chez le patient non-ventilo-dépendant, la MPV peut étre utilisée a la
demande avec une fréquence respiratoire réglée a zéro. Dans ce cas,
les alarmes sont inutiles. Uapparition récente d’un mode spécifique a
la MPV sur certains ventilateurs permet de régler sur zéro les alarmes
de déconnexion et d’apnées, le systeme de rappel respiratoire aussi
sur zéro et de garder une alarme de basse pression de 1 a 5 milli-
bars. €n I"absence d’option MPV spécifique ou si celle-ci n’est pas
applicable, une combinaison appropriée entre volume courant, temps
inspiratoire et type d’embout buccal (en termes de résistance) permet
d’éviter un réglage d’alarmes de déconnexion et de basse pression.
Pour les patients hautement ventilo-dépendants, différents réglages
d’alarmes peuvent s’envisager. Dans ce cas, les alarmes d’apnée et
de déconnexion peuvent étre utiles, tout comme un back-up chez
les malades ventilo-dépendants trés affaiblis (Figure 1). Une alarme
rappelant le risque de ré-inspirer son propre air (rebreathing) est utile
chez le patient ventilo-dépendant. Sur certains ventilateurs, elle est
enclenchée par défaut ou a besoin de I’&tre par un bouton « on » sur
d’autres. €n I'absence d’alarme de « rebreathing », on peut utiliser un
circuit a un seul segment disposant d’une valve expiratoire.

Deuxiéme thématique : les conditions du succes d’une MPV

Uintroduction d’une MPV a un moment propice est la condition de son
succes. Josh Benditt a fait une présentation sur la phase initiale de la
mise en place de la MPV. D’aprés la littérature passée en provenance
des sociétés scientifiques a propos de I'assistance ventilatoire diurne,
la MPV devrait démarrer quand le patient devient, tardivement, hyper-
capnique dans la journée [21]. La MPV constitue bien un traitement de
choix pour la ventilation diurne. Les cliniciens experts estiment qu’au
cas ol la durée de la ventilation assistée est égale ou supérieure a
12 heures par jour, avec ou sans hypercapnie [15], la MPV doit étre
proposée chez les patients qui souhaitent conserver une assistance
respiratoire non-invasive en journée et qui ont une bonne capacité
d’occlusion labiale [22], et/ou chez ceux présentant une dyspnée [23]
ou une tachypnée [23-25], méme sans hypercapnie.

Les criteres pour prescrire une MPV ont été définis par le groupe
d’experts :

- une durée de ventilation par masque égale ou supérieure a 12 heures
par jour ;

+ une hypercapnie diurne avec normocapnie nocturne ;

- une dyspnée disparaissant sous I’effet de I’assistance respiratoire
diurne ;

+ la nécessité d’augmenter le volume de la voix ;

- le besoin d’augmenter I’efficacité de la toux en dehors du lieu de vie
(c’est-a-dire quand on ne dispose pas d’une appareil insufflateur-
exsufflateur).

Miguel Gongalves et Jésus Gonzalez-Bermejo ont fait une présentation sur
la surveillance au moment de la mise en route de la MPV et a plus long
terme. Nardi et al. [15], en étudiant les polygraphies ont mis en évidence
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que certains patients, sans s’en rendre compte, et sans
manifester de symptdmes non plus, ne se ventilaient pas
suffisamment. La MPV expose au risque d’hypoventilation
mais aussi au risque d’hyperventilation. Voir la Figure 3 ou
un algorithme de surveillance des patients sous MPV est
proposé.

Pour ce qui concerne la gestion des risques et la sécurité,
plusieurs problémes ont été signalés par Jésus Gonza-
lez-Bermejo et Wendy Hugues. Johann Chaulet et Laura
Verweij-van den Oudenrijn ont ensuite insisté sur le besoin
d’éducation et de formation du patient et de ses aidants.
Le manque d’information et de formation ont été identifiés
comme des freins & la diffusion de la MPV [9, 10]. Il n’y a
pour 'instant aucun protocole spécifique en la matiere,
des soins individualisés étant pourtant nécessaires au suc-
cés de la MPV [26, 27]. Ceci peut représenter un probléeme
pour les centres non spécialisés dans la mise en place de
la MPV. Les présentations et les discussions qui ont suivi
pendant cette session ont permis d’élaborer trois docu-
ments a 'appui du développement de la formation pour les
utilisateurs de MPV et leurs aidants, ainsi qu’une check-list
destinée aux cliniciens prescripteurs de MPV, et des fiches-
types pour la prescription et le descriptif des appareillages
(voir les suppléments en ligne S1, S2 et S3). Le groupe a
rappelé la nécessité impérieuse de disposer, pour chaque
malade, d’un ballon insufflateur de type Ambu®, celui-ci
devenant indispensable en cas de panne de 'appareil de
ventilation.

Les sécrétions peuvent empécher le succes de la MPV.
Barbara Garabelli a fait une communication sur les tech-
niques de désencombrement (ATC pour Airway Clearance
Techniques), 'accent étant mis sur la MPV. La MPV peut
étre utilisée comme technique de désencombrement
proximal pour favoriser la toux [5, 7]. Uair-stacking,
technique de stockage d’air, est classiquement réalisé
avec un ballon insufflateur type Ambu® ou un ventilateur
en mode volumétrique [25]. Rappelons que la MPV peut
étre réglée en mode assisté-contrdlé pour le volume ou
la pression [25]. On peut apprendre au patient a réaliser
une inspiration profonde si la MPV est en mode baromé-
trique [28] mais I’air-stacking réalisé en mode volumé-
trique est a préférer du fait d’un volume plus important
d’air avant de tousser. Le groupe en a conclu qu’il fallait
impérativement apprendre a aider au désencombrement
par une inspiration profonde ou par air-stacking lors
d’une MPV, de préférence en mode volumétrique.

Tiago Pinto et Nicolas Audag ont communiqué sur les
aspects techniques des fauteuils roulants, les venti-
lateurs et les batteries externes. Le fauteuil roulant
doit disposer d’un systéme d’arrimage solide et fiable
afin d’accueillir le respirateur. Le support du tuyau
permettra a "embout buccal de rester bien en place.



Tests pour l'initiation et le follow-up de la MPV
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Figure 3. Algorithme suggéré pour le monitorage pendant la phase initiale et le suivi des patients avec ventilation de ’embout buccal. Solution

suggérée suivant le probléme identifié. Dioxyde de carbone (CO,), Saturation pulsée en oxygene (Sp0,), fréquence respiratoire (RR), travail res-

piratoire (WOB).

Les objectifs principaux sont le confort, la sécurité, I'autonomie sur
batterie et la facilité d’utilisation, tant pour les patients que pour
leurs soignants.

Les fabricants de respirateurs ont récemment développé un mode MPV
spécifique, avec des accessoires tels qu’un bras de support pour les tuyaux
ainsi que des circuits sans valve expiratoire permettant au patient de réa-
liser une expiration en dehors de la piéce buccale [29]. Uautre avantage
de ces supports articulés et de ces tuyaux est de pouvoir garder la piece
buccale dans une position idéale et d’étre adaptable au fauteuil roulant.
De nos jours, les fabricants de respirateurs produisent des machines sau-
vant des vies et capables de tenir huit heures grace a une batterie interne,
et jusqu’a seize heures avec des batteries auxiliaires.

Au moment du choix du ventilateur, il faut pouvoir I'essayer sur le
fauteuil roulant et se demander si ce dernier est toujours capable de
basculer en arriére, ventilateur et accessoires compris.

Il 'est important de discuter avec le patient des questions suivantes.
Lembout buccal se fixe-t-il au fauteuil ou sur les épaules du patient
lui-méme et est-ce que le support bouge avec le patient ? Y-a-t-il un
risque d’écrasement ou de détachement des tuyaux ? Est-il possible
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de brancher le ventilateur ou ses accessoires sur les
circuits propres au fauteuil roulant ? On doit aussi se
souvenir que le poids de la batterie externe alourdit le
fauteuil roulant dans son ensemble. Il existe pour les
patients ambulatoires une formule avec sac a dos per-
mettant de préserver a la mobilité.

Troisiéme thématique : retour d’expérience
de la MPV dans les MNM lors de soins aigus
et de ’exercice physique

Hélene Prigent et Johan Chaulet ont rapporté leur expé-
rience concernant la MPV dans la dystrophie musculaire
de Duchenne (DMD). Dans cette maladie, la MPV a été
proposée comme forme alternative de VNI a partir des
années 1990 [30]. Au fil des ans, cette technique a été
de plus en plus employée pour améliorer la tolérance
a la VNI, augmenter sa durée d’utilisation en journée,
permettant ainsi son utilisation chez des malades
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ventilo-dépendants. Cette technique est devenue une indication a
part entiere dans la prise en charge respiratoire du patient atteint
de DMD afin d’éviter complétement une ventilation sur trachéotomie.
Les malades rapportent un effet positif de la MPV sur la dyspnée et
la fatigue, mais ils soulignent aussi son bénéfice pour Iélocution, la
déglutition et la communication [25]. Un des principaux défis posés
a la population DMD par la MPV réside dans la sécurisation de "acces
a la piece buccale surtout chez les patients les plus déficitaires au
niveau moteur.

Doug McKim et Jesus Sancho avaient préparé une session sur I’utilisa-
tion de la MPV dans la sclérose latérale amyotrophique (SLA). Comme
dans beaucoup d’autres maladies neuromusculaires, les patients
atteints de SLA souffrent d’un déficit respiratoire évolutif conduisant
a une insuffisance respiratoire et a une toux inefficace. Ceci se produit
toutefois trés rapidement. La VNI est connue pour prolonger la survie,
soulager les symptdmes, éviter des hospitalisations et améliorer la
qualité de vie [22]. Comme dans les autres pathologies neuromus-
culaires, la VNI est utilisée pendant les heures de sommeil mais, au
fur et @ mesure de la progression du déficit des muscles respiratoires,
les besoins en assistance ventilatoire augmentent. La MPV peut
devenir une option chez certains malades atteints de SLA. Une fois
mise en place, la MPV peut augmenter la survie, sans trachéotomie,
jusqu’a 9,5 mois [22]. Pourtant, 19 % des patients SLA seulement en
tirent bénéfice [22]. Deux facteurs déterminent le succés d’une MPV.
D’abord, la présence d’un débit expiratoire de pointe a la toux (PCF
pour peak cough flow) permettant d’assurer une toux efficace, c’est-
a-dire suffisante pour évacuer les sécrétions. Ensuite, la présence d’un
minimum de fonction bulbaire pour maintenir ’embout au niveau de la
bouche, assurer une occlusion labiale satisfaisante et s’arranger pour
atteindre une capacité inspiratoire maximale (MIC). Latteinte bul-
baire s’aggravant avec le temps, la MPV devient inefficace et ceci peut
€tre suspecté lorsque la MIC devient plus petite que la capacité vitale
(différence MIC-CV). On devrait permettre aux malades atteints de SLA
d’accéder a la MPV plutdt que de limiter leur choix @ la trachéotomie
et a la VNI continue par masque.

Brit Hov a présenté la MPV dans I’amyotrophie spinale (SMA). Avec
I'arrivée de thérapies émergentes (oligonucléotides antisens type
nusinersen et thérapie génique), I’histoire naturelle de cette maladie
est en train de se modifier. Alors que la MPV a pu étre utilisée dans la
SMA de type Il [31], elle est désormais envisageable dans la SMA de
type | a condition d’avoir une fonction bulbaire satisfaisante. Chez
les enfants nécessitant aussi une assistance ventilatoire en journée,
I’avantage de la MPV par rapport a une VNI par masque nasal réside
dans la prévention de la survenue d’une hypoplasie de la moitié du
visage, et la prévention ou I"amélioration du pectus excavatum. Il
peut y avoir aussi un impact sur I'image de soi avec une augmen-
tation des capacités de communication et de participation, par
exemple en classe ou dans d’autres activités sociales. Les enfants
seraient possiblement mieux équipés avec un mode de ventilation
barométrique, et ceci du fait des risques barotraumatiques liés a
de trop gros volumes. Le mode volumétrique peut s’avérer utile pour
lutter contre le pectus excavatum. Dans notre expérience, la MPV
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peut s’envisager chez des enfants des I'dge de huit
ans, mais cela n’empéche pas de I’essayer chez des
enfants plus jeunes. La MPV aide a normaliser les gaz
du sang [31].

Michelle Chatwin et Wendy Hughes ont abordé les
indications de la MPV dans d’autres MNM. La littéra-
ture est tres pauvre en la matiere. Quelques études
signalent son utilisation dans le déficit en maltase
acide [32], la maladie de Steinert [32], les dystro-
phies musculaires des ceintures [32], la dystrophie
facio-scapulo-humérale [9], les myopathies congéni-
tales [9], la dystrophie musculaire de Becker [9], les
myopathies métaboliques [9], le syndrome post-polio
[15], adhalinopathie primaire, les dystrophies mus-
culaires congénitales [29], la maladie de Pompe [15]
ainsi que dans d’autres maladies neuromusculaires
[9]. A partir des données de I’enquéte conduite par
les auteurs, la MPV s’avere étre fréquemment utilisée
dans les myopathies congénitales (= 60), les lésions
médullaires cervicales (n = 46), et la maladie de
Steinert (n = 30), un peu moins dans les dystrophies
musculaires congénitales et la maladie de Pompe. Le
groupe estime que chaque patient devrait étre évalué
individuellement et ne pas étre privé de MPV au motif
d’une carence de données de la littérature concernant
sa maladie en particulier.

Josh Benditt et Johan Chaulet ont fait une présentation
de I'impact de la MPV sur la déglutition. Chez les sujets
normaux, le processus de déglutition est hautement
synchronisé. La déglutition étant précédée d’une ins-
piration et suivie d’une expiration. Le volume inspiré
avant déglutition entraine une pression sous-glottique
positive, laquelle préviendrait la survenue de fausses
routes [33]. Méme en I’absence de troubles bulbaires,
les personnes ayant perdu cette séquence normale de
déglutition et souffrant par ailleurs d’un déficit des
muscles respiratoires, peuvent présenter des troubles
de déglutition, probablement du fait d’une pression
sous-glottique positive insuffisante [34]. Ceci pour-
rait expliquer pourquoi les fausses routes seraient
plus fréquentes avec une trachéotomie. Un manque de
coordination des phases pharyngée et laryngée de la
déglutition peut également perturber cette déglutition.
Lorsque la déglutition est suivie d’une inspiration plutot
que d’une expiration, ceci augmente encore davantage
le risque de fausse route.

Garguilo et al. ont montré que la VNI par voie nasale
améliorait la déglutition dans la DMD en augmentant
le nombre de gorgées apres une expiration, réduisant
ainsi la fragmentation de la déglutition et améliorant
la dyspnée lors d’une déglutition [35]. Lors d’une étude
qualitative portant sur la déglutition, des sujets ont



rapporté que la MPV améliorait la déglutition comparativement a une
respiration spontanée et que la VNI par voie nasale était plus difficile
a gérer que la MPV au moment des repas [36].

Cliniqguement, les sujets sous MPV sont capables de mieux parler avec
des volumes plus grands en construisant des phrases plus longues sans
interruption. On manque cependant de preuves pour appuyer cette
impression clinique. Une étude qualitative récente a montré que la
durée et le volume de la parole étaient améliorées chez les patients.
Toutefois, le besoin de reprendre son souffle était ressenti comme une
géne a la fluidité de la parole et posait aussi probleme pour les logi-
ciels de reconnaissance vocale [37].

Pour une meilleure pratique, et au moment de la mise en place de la
MPV; il faut apprendre au patient @ comment mieux déglutir sous MPV.
Chez les patients pour lesquels les fausses routes posent un probléme,
une augmentation du volume d’air délivré avant de déglutir donne plus
de temps pour manger et avaler. Ceci peut signifier que les patients
ont besoin de deux réglages distincts pour leur MPV, I’'un pour manger,
I"autre pour respirer.

Miguel Gongalves a fait une présentation sur I’utilisation de la MPV
en soins intensifs. Alors qu’on dispose de tres peu de preuves sur son
utilisation en soins intensifs, la MPV peut étre indiquée pour éviter une
intubation en cas de pneumopathie chronique [38]. De fagon protoco-
lisée, on peut utiliser la MPV dans la phase qui suit I’extubation mais
aussi comme aide au désencombrement [39]. Le groupe recommande
clairement que dans un environnement de soins intensifs, on ne prive
pas le patient de I'utilisation de la MPV dont il bénéficierait depuis
tres longtemps. Par ailleurs, un essai avec MPV pourrait éviter d’avoir
recours a une trachéotomie chez les malades ayant une tres faible
capacité vitale.

Miguel Gongalves a également souligné que la MPV apporte une aide a
la ventilation lors de Iexercice physique (comme la marche) dans les
MNM. Le bénéfice de la MPV lors de I"exercice a été bien démontré. La
MPV a été utilisée comme moyen d’induire une meilleure tolérance a
Peffort chez des patients atteints de paralysie diaphragmatique [40].
Une MPV est également envisageable chez des sujets marchants mais
il faut s’assurer que I"équipement puisse étre arrimé sur un déambula-
teur, un fauteuil roulant, ou une poussette, ou qu’il puisse étre glissé
dans un sac a dos. Un des principaux problémes de portabilité réside
dans le poids. Une autre option est d’utiliser un ballon insufflateur. Les
malades peuvent aussi avoir besoin d’une pince nasale pour éviter les
fuites a ce niveau.

Juan Escarrabill a présenté le retour d’expérience du patient a propos
de la MPV. La survie, la qualité de vie en santé, 'activité physique, et
les admissions a I’hGpital représentent des outils classiques évaluant
principalement I’efficacité et la sécurité. La satisfaction est une
construction subjective intimement liée aux attentes de la personne.
Le vécu du patient va bien au-dela de la satisfaction. Certains outils
disponibles sont plus généralisables (comme des enquétes) et d’autres
sont plus descriptives (interviews en profondeur, groupes ad hoc ou
panels de patients). A la fin, et grdce au regard du patient, I'éva-
luation de I'organisation des soins vise a identifier les besoins non
couverts des malades pour améliorer la prise en charge respiratoire.
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Mesurer le vécu du patient est important non seulement
pour guider "amélioration du service rendu mais aussi
parce que 'expérience de 'individu peut étre reliée aux
résultats cliniques et aux coiits [41].

A partir des discussions autour du choix des patients
qui pourraient bénéficier de la MPV, le groupe a conclu
que la MPV n’était pas réservée a un diagnostic étio-
logique particulier mais qu’elle pouvait étre indiquée
dans beaucoup de pathologies a partir du moment ou
les prérequis a une MPV étaient réunis. Les conditions
de la réussite sont :

- tre capable de maintenir en place la piéce buccale.
On peut I’évaluer en demandant au patient de fermer la
bouche et de gonfler les joues ;

. Etre capable de réaliser une capacité inspiratoire
maximale qui soit plus grande que la capacité vitale ;

- Etre capable de comprendre le choix possible entre
trachéotomie et MPV.

Autres domaines de travail

Le groupe de I'atelier a identifié que les fabricants de
respirateurs gagneraient a impliquer des cliniciens et
des malades lorsqu’ils développent une nouvelle tech-
nologie de MPV. Un plus grand choix pour les supports
articulés et les interfaces buccales est nécessaire,
notamment pour ceux pour lesquels la customisation
reste difficile. Les innovations doivent étre testées
en laboratoire afin que les appareillages atteignent
les objectifs fonctionnels. Un travail complémentaire
est nécessaire pour évaluer les effets de la MPV sur la
parole, la déglutition et la qualité de vie. La MPV ayant
le potentiel de stabiliser les malades pendant des
années, un registre des patients sous MPV serait utile.
Ceci donnerait des indications supplémentaires sur le
timing optimal de la mise en place de la MPV.
Davantage d’éducation est requise pour que les malades
puissent, le cas échéant, bénéficier de la MPV en unité
de soins intensifs, soit pour éviter une intubation soit
pour passer a une VNI aprés une extubation réussie. Des
documents d’information et des parcours individualisés
concernant la MPV pourraient aider @ mieux diffuser ce
traitement en soins intensifs. Enfin, les réseaux sociaux
et les médias pourraient favoriser I’entraide entre
patients sous MPV.

Conclusion

Le manque d’expérience clinique des équipes de terrain
apparait comme le principal obstacle a la diffusion
de la MPV auprés des malades. Le fait de disposer
d’éléments de preuve constitue un moteur puissant de
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prescription. Les malades ne bénéficient de thérapies qu’a la condition
que des éléments de preuve ou des publications informent la commu-
nauté médicale sur les meilleures pratiques. Ceci provient du fait que
les cliniciens sont souvent dans 'incertitude concernant les bénéfices
attendus pour un patient donné.

Le frein principal a la diffusion de la MPV n’est pas lié au manque
d’appareillage disponible ou a I'absence de preuve clinique. D’autres
facteurs limitants liés au patient lui-méme ont été identifiés : impos-
sibilité d’obtenir une bonne occlusion de la bouche autour de la piece
buccale, le refus de faire un essai avec une MPV, et un manque d’inter-
faces et d’appareillage.

Le 252¢ atelier international ENMC apporte ainsi des documents de
référence pour les bonnes pratiques concernant la MPV dans les mala-
dies neuromusculaires. ¢
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