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> Cette étude centrée sur le suivi de I'insuffisance
respiratoire (IR) des patients atteints de
maladies neuromusculaires (MNM) met "accent
sur la nécessité d’améliorer I’offre de soins et de
pallier les ruptures de parcours. infirmier(ére)
en pratique avancée (IPA), dans une dynamique
pluridisciplinaire, pourrait ainsi étre le maillon
manquant.

U'amélioration de la prise en charge des MNM est
au cceur des préoccupations de la filiere de santé
maladies rares neuromusculaires Filnemus, des
centres de référence et de ’AFM-Téléthon. C’est
aussi, chez eux, que se discutent les besoins
d’IPA spécialisée dans les affections neuromus-
culaires et qui pourrait répondre a des besoins
non couverts ou insuffisamment couverts dans le
parcours de santé. <

Uenquéte suivante a été réalisée dans le cadre d’un
mémoire de recherche pour la validation du diplome
d’€tat d’Infirmiére en pratique avancée (IPA). Lobjectif
était d’évaluer la prise en charge de I'insuffisance res-
piratoire du patient atteint d’'une maladie neuromus-
culaire (MNM) en milieu ordinaire, c’est-a-dire vivant a
son domicile, et d’étudier la plus-value de I’IPA, nouvel
acteur de santé en France.

Introduction

Les maladies neuromusculaires sont des pathologies
souvent incurables, progressives pouvant aller jusqu’a la
perte partielle ou totale de I’autonomie. Elles demandent
un suivi tout au long de la vie, notamment des fonctions
cardio-respiratoires. L'altération de ces fonctions a un
impact significatif sur la morbi-mortalité des patients.
La décompensation respiratoire est 'une des princi-
pales causes de déceés du patient atteint de maladie
neuromusculaire [1]. Le parcours de santé est complexe
et demande une prise en charge pluriprofessionnelle et
coordonnée, surtout en milieu ordinaire. Le maintien a
domicile de ces patients fait écho a la stratégie nationale
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de santé de 2018-2022 qui, dans une dynamique d’inclusion, a ceuvré au
maintien a domicile des personnes handicapées et au développement
des soins de proximité [2]. Face a I'importance du suivi respiratoire dans
les MNM, il était intéressant d’étudier I’état de ce suivi partagé entre la
médecine de ville et les consultations pluridisciplinaires neuromuscu-
laires (CPNM). €t ce, d’autant plus que le dernier rapport de la Direction
de la recherche, des études, de I’évaluation et des statistiques (Drees)
de 2021 montre une diminution de la démographie médicale qui met en
tension le systeme d’offre et de demande et impacte I"accés aux soins et
le suivi des patients [3].

Linsuffisance respiratoire dans les MNM

Dans les MNM, Pinsuffisance respiratoire (IR) s’installe générale-
ment de maniére progressive et insidieuse, surtout quand la maladie
évolue lentement, comme dans le cas de la dystrophie musculaire de
Duchenne (DMD) ou de I"amyotrophie spinale (SMA). Elle est due & un
dysfonctionnement des muscles respiratoires aboutissant progressive-
ment a une insuffisance respiratoire chronique restrictive et/ou a une
altération de la capacité de toux.

Un bilan respiratoire doit donc étre fait régulierement. Les modalités
de suivi sont développées dans les Protocoles nationaux de diagnostic
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et de soins (PNDS) validés par la Haute autorité de santé (HAS) et
catégorisés pour chaque MNM.

Du fait de I’hétérogénéité de ces pathologies et selon le stade d’évo-
lution de P’IR, le suivi respiratoire peut comporter une évaluation
clinique (dyspnée, hypercapnie, perte de poids, etc.), une évaluation
de la toux (débit expiratoire de pointe & la toux, etc.), des épreuves
fonctionnelles respiratoires (pressions inspiratoire et expiratoire
maximales, etc.), une gazométrie et des examens du sommeil (Pa02,
PaC02, oxymétrie nocturne, capnographie transcutanée, etc.) [4, 5].
Une aide mécanique peut étre proposée afin de pallier le déficit des
muscles respiratoires. On y retrouve les outils d’aide & la toux (I’insuf-
flateur-exsufflateur mécanique, etc.), le relaxateur de pression uti-
lisant les techniques d’hyper-insufflation, la ventilation non invasive
qui est proposée classiquement lorsque la PaCO?2 est supérieure a 45
mmHg ou lorsqu’une hypercapnie nocturne est détectée et associée,
ou non, & des signes d’hypoventilation [6] et, enfin, la ventilation
invasive par trachéotomie en dernier recours.

Le volet de la prévention et du dépistage a également toute son
importance, quand on sait que 50 % des hospitalisations des patients
NM sont causées par une complication respiratoire [7]. Pour limiter
les infections, les préconisations standards se basent sur le respect
de la vaccination (contre la grippe, le pneumocoque, la Covid-19) et
des regles d’hygiene. Se rajoute la surveillance des signes d’hypoven-
tilation et d’hypercapnie a travers ’éducation du patient, des aidants
et des professionnels de santé. Le suivi de I’état nutritionnel est aussi
important puisque I'obésité peut aggraver le trouble ventilatoire
restrictif, les troubles respiratoires nocturnes et I'IR hypercapnique.
A contrario, la dénutrition aggrave la perte musculaire, ce qui peut se
répercuter sur la ventilation. Il faut aussi savoir identifier les troubles
de la déglutition pouvant se compliquer de pneumopathies d’inhala-
tion. €n outre, est également nécessaire la prévention des risques de
«iatrogénie médicamenteuse » due a I"automédication, par exemple,
ou a l'utilisation de certains traitements tels que les sédatifs, les ben-
zodiazépines ou les fluidifiants bronchiques [8]. Enfin, il faut s’assurer
de la bonne observance des traitements.

Une enquéte mettant en lumiére le suivi de I’IR en milieu
ordinaire

En février 2023, huit patients atteints de MNM (4 patients atteints
de DMD et 4 de SMA), vivant en milieu ordinaire, ont participé a une
enquéte qualitative exploratoire et monocentrique via des entretiens
semi-directifs. Le questionnaire portait sur le suivi global de la mala-
die neuromusculaire, "évaluation de la prise en charge par le médecin
généraliste et I’état du suivi de I'IR.

Les résultats montrent que I'intégralité des patients sont suivis par
des spécialistes du CHU de proximité en lien, ou non, avec la CPNM. Ils
jugent ce suivi régulier et satisfaisant.

Concernant le suivi en médecine de ville, le constat est plus mitigé.
Un quart des patients est insatisfait et trois-quarts le jugent comme
irrégulier. Ceci est essentiellement expliqué par une indisponibilité du
généraliste, I'impossibilité pour celui-ci de se déplacer a domicile,
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ou @ son manque de connaissances vis-a-vis de la
MNM. Les conséquences sur la prise en charge de I'IR se
traduisent par une banalisation de la prescription de
traitements médicamenteux. Dans les cas d’infections
respiratoires, pour un quart des patients, le médecin
traitant prescrit des traitements, généralement des
antibiotiques, sans consultation préalable. U'échange
se fait par téléphone et 'ordonnance est envoyée par
e-mail au patient. £t en cas d’infection, la moitié des
patients s’oriente directement vers "automédication.
L'enquéte met aussi en lumiere le non-respect de I’'inté-
gralité des recommandations vaccinales de la part de la
moitié des patients et Iinaccessibilité aux programmes
d’éducation thérapeutique pour la totalité, ce qui
montre un faible accés a I"éducation a la santé et a la
prévention.

L’IPA, un nouveau professionnel de santé
au service des patients neuromusculaires

€n 2018, I'IPA —qui n’est pas un(e) infirmier(ére) de
coordination — a fait son apparition dans le champ du
suivi des pathologies chroniques, de la maladie men-
tale, de 'oncologie et de la néphrologie. S’appuyant
sur une expertise et des compétences plus élargies, ce
nouveau professionnel de santé a pour but d’améliorer
le parcours de santé et 'accés aux soins des patients.
Actuellement non inclus dans le suivi du patient fran-
cais atteint de MNM, il a cependant déja fait ses preuves
outre-Atlantique, comme au Canada par exemple [9]. Il
serait ainsi intéressant, pour le bénéfice du patient
frangais, de I’inclure dans son parcours de santé.

Notre étude permet d’envisager les actions que I’IPA
pourrait mettre en place en collaboration avec le méde-
cin généraliste et I'ensemble des professionnels prenant
en charge le patient. La plus-value pourra se faire en
assurant un suivi clinique de proximité (consultation &
domicile et/ou téléconsultation), en renforcant le lien
ville-hGpital, en informant et formant les « pairs » sur
la spécificité de la MNM, en aidant a la coordination
du parcours de santé, en proposant une offre de soins
centrée sur I’éducation & la santé (dépistage, préven-
tion, éducation thérapeutique) et en accompagnant
I’innovation thérapeutique. ¢

SUMMARY

Role of the Advanced practice nurse (APN) in the
follow-up of respiratory failure in neuromuscular
patient

This study, which focuses on the follow-up of respiratory
failure in neuromuscular patients, highlights the need to
improve the supply of care and to compensate for gaps
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