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MOTS CLES Résumé La neuromyopathie de réanimation (NMR) survient chez le patient ayant présenté
Neuromyopathie de une défaillance multiviscérale prolongée. Elle rallonge la durée de sevrage de la ventila-
réanimation ; tion mécanique et expose a un risque élevé de réintubation parfois différée. L’identification
Ventilation au début du sevrage est essentiellement clinique et repose sur la mise en évidence d’une
mécanique ; faiblesse musculaire diffuse prédominant sur les racines et quantifiable avec le score MRC.
Sevrage ; Chez les patients présentant un trouble de ’éveil et de la compréhension persistant au
Faiblesse des muscles début du sevrage, ou chez ceux dont le contexte étiologique est atypique, le recours a une
respiratoires ; exploration électrophysiologique est nécessaire. La confirmation clinique de ’atteinte neu-
Diaphragme romusculaire respiratoire est délicate chez les patients peu coopérants et ceux ne tolérant

pas les manceuvres nécessaires a la mesure des pressions inspiratoire ou expiratoire maxi-
males. Les niveaux d’atteinte neuromusculaire respiratoire et locomotrice sont corrélés, et
la mesure de la force respiratoire n’améliore pas la prédiction de prolongation de ventila-
tion obtenue avec la simple mesure du score MRC. Il est probable que les facteurs de risque
de ’atteinte locomotrice soient également impliqués dans ’atteinte respiratoire. Les données
expérimentales soulignent le role délétere du sepsis et surtout de ’immobilisation diaphragma-
tique sous ’effet d’une ventilation mécanique controlée stricte, sans possibilité de déclencher
le respirateur. Chez les patients atteints d’une NMR sévére des membres au début du sevrage,
une stratégie de sevrage calquée sur celle utilisée dans les maladies neuromusculaires semble
raisonnable.
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Summary Critical illness neuromyopathy (CINM) occurs mainly in patients with prolonged mul-
tiorgan failure. CINM prolongs the duration of weaning from the ventilator and is associated with
a higher risk of delayed reintubation. The diagnosis is mainly clinical, based on the recognition
of a diffuse muscle weakness preferentially involving proximal parts of the limbs. Muscle weak-
ness can be quantified using the MRC score. In patients with persisting altered consciousness at
weaning onset as well as in those with an atypical context, an electrophysiological examina-
tion is necessary. Levels of locomotor and respiratory muscle involvement are correlated, and
measurement of respiratory muscle strength parameters does not improve the prediction of MV
prolongation obtained with measurement of the MRC score. Factors involved in the develop-
ment of limb and respiratory muscle weakness might be similar. Among those, diaphragmatic
inactivity under strictly controlled mechanical ventilation plays an important role as demons-
trated in experimental studies. In CINM, patients with a severe limb involvement at weaning
onset, a weaning strategy similar to the one used in neuromuscular patients is likely reasonable.
© 2008 Société de réanimation de langue francaise. Publié par Elsevier Masson SAS. Tous droits

réserves.

Une faiblesse musculaire généralisée est de plus en plus fré-
quemment identifiée chez des patients indemnes de toute
pathologie neuromusculaire admis en réanimation pour une
affection grave et prolongée. Cette faiblesse musculaire est
due a une atteinte axonale et musculaire qui s’est déve-
loppée au cours du séjour en réanimation et dénommée
neuromyopathie de réanimation (NMR) [1]. C’est actuelle-
ment la pathologie neuromusculaire périphérique la plus
souvent rencontrée en milieu de réanimation adulte. Elle
se rencontre également en réanimation pédiatrique [2].

Une meilleure identification de la pathologie explique
vraisemblablement cette incidence croissante. En effet, la
pathologie a longtemps été sous-estimée, la faiblesse mus-
culaire et l'alitement prolongé étant mis sur le compte
d’une fatigue non spécifique. Par ailleurs, I’amélioration de
la prise en charge en réanimation permet maintenant a des
patients graves présentant une défaillance multiviscérale,
facteur clairement associée avec la survenue de NMR, de
survivre au prix d’une atteinte neuromusculaire périphé-
rique.

Les muscles locomoteurs et respiratoires peuvent étre
touchés par la NMR. L’atteinte locomotrice, de loin la mieux
explorée, est responsable d’une faiblesse musculaire par-
fois trés prolongée aprés la sortie de réanimation [3,4],
a Uorigine d’un retour retardé a l’autonomie physique.
L’ atteinte neuromusculaire respiratoire a été moins étudiée.
Son enjeu est cependant majeur, puisqu’elle peut interfé-
rer avec la conduite du sevrage du ventilateur, et entrainer
une prolongation de la ventilation mécanique, comme cela
a été souligné dans la derniére conférence de consensus
européenne sur le sevrage de la ventilation [5].

La NMR prolonge le sevrage et la durée de
ventilation mécanique

A ce jour, une dizaine d’études, conduites chez des patients
ayant le plus souvent nécessité une ventilation mécanique
(VM) de plus de sept jours pour une pathologie spécifique
(sepsis sévere ou choc septique, asthme, complication de
chirurgie cardiaque) ou non spécifique, ont montré une aug-
mentation significative de la durée totale de VM chez des

patients chez lesquels une NMR était identifiée au niveau
des membres par un examen clinique ou le plus souvent élec-
trophysiologique [6]. Ces résultats établissent une relation
étroite entre NMR et durée de VM, sans qu’il soit possible, en
’absence de précisions chronologiques, de distinguer |’effet
de la NMR sur la durée de VM de celui d’une VM prolongée
sur la survenue d’une NMR.

Dans deux études cependant, la recherche d’une NMR
a été effectuée au début du sevrage de la VM, la durée
de sevrage de la VM pouvant alors étre considérée comme
une conséquence de la NMR. Ces deux études ont aussi
comporté une analyse multivariée des facteurs autres que
la NMR susceptibles d’influencer la durée de sevrage. Dans
la premiére étude, réalisée chez 75 patients ayant nécessité
plus de sept jours de VM et ayant recouvré un niveau de
conscience satisfaisant, la NMR était détecté cliniquement
a l'aide du score MRC (Tableau 1) [7]. Le sevrage était
standardisé sans tenir compte du score MRC. La présence
d’une NMR au réveil était un facteur indépendant de durée
de VM apres le réveil (OR 2,4, 1C95% 1,4—4,2), de méme
que la présence d’une bronchopneumopathie chronique
obstructive (BPCO) (OR 2,6, 1C95% 1,5—4,5).

Tableau 1  Score MRC.

Score attribué a
chaque groupe
musculaire

Fonctions évaluées
(6 a droiteet 6 a
gauche)

0=absence de contraction
visible

1 =contraction visible sans
mouvement du membre

2 = mouvement insuffisant pour
vaincre la pesanteur

3 =mouvement permettant de
vaincre la pesanteur

4 =mouvement contre la
pesanteur et contre résistance
5 =force musculaire normale

Antepulsion du bras
Flexion de l’avant-bras
Extension du poignet
Flexion de cuisse
Extension de la jambe

Flexion dorsale du pied

Chaque membre est coté de 0 a 15. Le score total va de 0
(tétraplégie compléte) a 60 (force musculaire normale).
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Dans la deuxieme étude publiée quelques mois plus
tard et portant sur 64 patients ventilés plus de sept
jours pour un sepsis sévere ou un choc septique, la NMR
était détectée par une exploration électrophysiologique a
Uinitiation du sevrage [8]. La durée de sevrage s’est révé-
lée beaucoup plus longue chez les patient avec que chez
ceux sans NMR (15 versus 2 jours, p<0,001). De plus, les
échecs de sevrage, définis par un échec d’extubation ou la
nécessité de recourir a une trachéotomie, étaient signifi-
cativement plus fréquents chez les patient avec NMR (79 %
versus 20%, p<0,001). La mise en évidence d’une NMR au
début du sevrage était le seul facteur indépendant asso-
cié avec un échec de sevrage en analyse multivariée. Le
risque de réintubation, souvent différé, a été souligné par
d’autres auteurs [9] et se trouve confirmé dans la pratique
quotidienne.

Mise en évidence de la NMR au moment du
sevrage

Le diagnostic de NMR au début du sevrage ventilatoire est
essentiellement clinique [10].

Le signe principal est une faiblesse musculaire qui touche
de facon relativement symétrique les quatre membres et
prédomine au niveau des racines [11]. Elle peut aller
jusqu’a la tétraplégie dans les formes les plus sévéres.
L’évaluation de la force musculaire impose de vérifier
au préalable que le patient est éveillé et comprend les
ordres simples, ce qui est souvent le cas au début du
sevrage.

La force musculaire des membres peut étre quantifiée a
’aide du score MRC (Tableau 1), qui varie de 0 (tétraplégie
compléte) a 60 (force musculaire normale) [12]. Un seuil de
48 est généralement utilisé pour distinguer les patients avec
et sans NMR. Ce score est facile a utiliser. Sa reproductibi-
lité au cours de la ventilation mécanique a été établie chez
des patients atteints de syndrome de Guillain-Barré [13] ou
d’accident vasculaire cérébral [14]. Les muscles de la face
sont épargnés, la préservation de la motricité faciale étant
mise a profit pour tester le niveau de compréhension des
ordres simples. Des troubles de la sensibilité sont possibles
mais inconstants, les réflexes ostéotendineux sont le plus
diminués ou abolis. En tout état de cause, un déficit moteur
franchement asymétrique, des réflexes vifs ou la présence
d’un signe de Babinski doivent faire remettre en question le
diagnostic de NMR.

La confirmation des anomalies cliniques par une explo-
ration électrophysiologique ne s’impose pas chez tous les
patients, en particulier lorsque le déficit moteur est typique
et survient dans un contexte évocateur, c’est-a-dire au
décours d’une défaillance viscérale de plusieurs jours [10].
L’examen clinique est pris en défaut chez les patients peu
ou pas conscients a linitiation du sevrage ventilatoire,
situation potentiellement fréquente dans les réanimations
neurochirurgicales. Dans ce cas, seule ’exploration élec-
trophysiologique permet le diagnostic de NMR, en montrant
dans plusieurs territoires différents une diminution du
potentiel d’action musculaire lors de la stimulation du
nerf moteur, des activités électriques musculaires spon-
tanées et des vitesses de conduction nerveuses normales
[15].

Confirmation de ’atteinte neuromusculaire
respiratoire

La confirmation de ’atteinte neuromusculaire respiratoire
chez un patient présentant une faiblesse musculaire des
membres au moment du sevrage est délicate. La mesure
directe de la force musculaire respiratoire (Pression ins-
piratoire maximale [PiMax], pression expiratoire maximale
[PeMax], capacité vitale [CV]...) est souvent considérée
comme difficile chez le patient intubé ventilé [16]. Le pro-
bléme peut étre contourné par la mesure de la pression
inspiratoire transdiaphragmatique [17] ou trachéale [18]
lors d’une stimulation électrique ou magnétique du nerf
phrénique au niveau cervical. Les valeurs de pressions trans-
diaphragmatiques ainsi obtenues sont effondrées chez de
nombreux patients au moment du sevrage [17]. Malheureu-
sement, la disponibilité de cette technique reste limitée en
pratique quotidienne. L’exploration électrophysiologique du
nerf phrénique et du diaphragme, d’une aide pourtant pré-
cieuse [19], est elle-aussi irréalisable dans la majorité des
services de réanimation pour des raisons logistiques. Pour-
tant, dans le cadre d’études de recherche cliniques, des
anomalies diaphragmatiques sont trés fréquemment iden-
tifiées chez des patients de réanimation suspects de NMR
et en échec de sevrage. Ces anomalies sont tres proches de
celles constatées au niveau des membres [20]. Seuls certains
patients avec des anomalies électrophysiologiques modé-
rées au niveau des membres ne présentent pas d’anomalies
respiratoires [21].

La mesure de la PiMax, PeMax et CV au début du sevrage
nécessite une bonne compréhension de la part du patient
[22], comme pour U’évaluation de la force au niveau des
membres. De plus, aprés plusieurs jours de connexion per-
manente a un respirateur, les manceuvres nécessitées par
la mesure de la PiMax et de la PeMax (mouvement inspi-
ratoire ou expiratoire contre une sonde occluse ou équipée
d’une valve unidirectionnelle) peuvent générer une angoisse
importante rendant la mesure ininterprétable. Ainsi, chez
des patients ayant recouvré un état d’éveil et de compré-
hension normal aprés plus de sept jours de VM, une mesure
de la PiMax, PeMax et CV n’a été possible que chez 75%
d’entre eux [23]. Chez ces derniers néanmoins, les valeurs
obtenues se sont avérées globalement tres altérées. Les
anomalies de PiMax et PeMax au début du sevrage étaient
associées de facon significative et indépendante avec la
durée du sevrage ventilatoire, prenant en compte la durée
de VM avant U'extubation, et le cas échéant, aprés une
réintubation. Il est intéressant de noter que les valeurs de
PiMax, PeMax et CV étaient significativement corrélées a la
valeur du score MRC mesuré le méme jour, suggérant que les
muscles des membres et respiratoires sont atteints d’une
facon relativement proportionnelle. De plus, la prédiction
de la durée de sevrage n’était pas différente selon qu’un
paramétre de force respiratoire (PiMax ou PeMax) ou de
force des membres (MRC) était utilisé [23]. Cela suggere que
la mesure de la force des membres est suffisante pour appré-
cier le risque de prolongation de la durée de ventilation
mécanique liée a la NMR.

Une question non résolue reste le niveau d’atteinte
des muscles pharyngés et laryngés chez les patients ayant
développé une NMR. Cette atteinte pourrait entrainer des
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troubles de déglutition a l’origine de détresse respiratoire
aprés ’extubation.

Facteurs de risque et physiopathologie de
I’atteinte neuromusculaire respiratoire

Les facteurs de risque de NMR ont été décrit essentiellement
pour l’atteinte des membres [6].

Les principaux facteurs incriminés sont ’existence d’une
défaillance multiviscérale prolongée (souvent présente chez
les patients atteints de sepsis sévére ou de choc sep-
tique) et Uinactivité musculaire, ainsi que des facteurs
métabolique et médicamenteux. Le principal facteur méta-
bolique suspecté est I’hyperglycémie, une insulinothérapie
stricte permettant de réduire U’incidence des NMR détec-
tées par l’électrophysiologie, ainsi que la durée de VM
[24—26]. Cependant, ’impact d’une insulinothérapie stricte
sur l'incidence des anomalies neuromusculaires cliniques
reste a ce jour mal apprécié. De plus, il est difficile de
conclure a partir des données existantes que la réduction
de la durée de ventilation mécanique sous insulinothérapie
stricte est due a un effet protecteur sur le systéme neu-
romusculaire respiratoire et pas simplement a la guérison
plus rapide de la pathologie initiale et de ses défaillances
viscérales. Enfin, l'innocuité et la faisabilité d’une stra-
tégie de controle strict de la glycémie ont récemment
été remise en cause [27]. Les deux facteurs médicamen-
teux incriminés sont les corticostéroides et les curares.
Cependant, le caractére contradictoire des résultats dis-
ponibles ne permet pas de conclure fermement quant a
la responsabilité réelle de ces deux classes thérapeutiques
[28].

Bien que les muscles respiratoires et locomoteurs soient
de type strié squelettique, ces deux catégories musculaires
présentent des différences non seulement en terme de
niveau d’activité chez le sujet sain (le diaphragme n’est
jamais inactif contrairement aux muscles des membres),
mais aussi en terme de niveau d’inactivité chez le patient
de réanimation immobilisé dans un lit et ventilé. Le
diaphragme, bien qu’inactif sous ventilation mécanique
controlée, est soumis a des raccourcissements passifs répé-
tés de facon cyclique, voire a un raccourcissement partiel
permanent en cas d’application d’une pression expiratoire
positive. La question de U’extrapolation au systéme neu-
romusculaire respiratoire des facteurs de risque impliqués
dans ’atteinte locomotrice est donc pertinente. Plusieurs
éléments tendent a répondre par I’affirmative a cette ques-
tion.

Premiérement, en pratique clinique, les atteintes loco-
motrices et respiratoires sont souvent associées, dans des
proportions relativement similaires (cf. supra) [20,21,23].
Deuxiéemement, les études animales ont identifié le role
délétére sur la fonction diaphragmatique de plusieurs fac-
teurs, tels que "immobilisation sous ventilation mécanique
[29], le sepsis [30,31] et ’administration de curares [32,33]
ou de corticostéroides [34], tous ces facteurs étant plus ou
moins fortement impliqués dans l’atteinte neuromusculaire
des membres, tant chez l’animal que chez ’homme. Cha-
cun de ces facteurs est susceptible d’entrainer en quelques
jours une diminution significative de la force contractile dia-
phragmatique chez l’animal.

Parmi ces facteurs expérimentaux, l’immobilisation
diaphragmatique sous ventilation mécanique et ses consé-
quences fonctionnelles, appelées par les anglo-saxons
ventilator induced diaphragmatic dysfonction (VIDD) ont
été particulierement étudiées [35,36]. Aprés 72 heures de
ventilation controlée stricte, la force contractile maximale
du diaphragme diminue de prés de moitié, parallélement
a la survenue d’une atrophie diaphragmatique avec agres-
sion oxydative et protéolyse musculaire. Ces altérations
contractiles, structurelles et biochimiques sont en grande
partie prévenues lorsque la possibilité est laissée a I’animal
de déclencher le respirateur (en mode assisté-controlé par
exemple), autrement dit de maintenir un certain niveau
d’activité diaphragmatique [37,38]. Ces données animales
sur la VIDD ont récemment été confirmées chez de patients
en mort encéphalique sous ventilation mécanique depuis 18
a 69 heures ayant eu une biopsie diaphragmatique au bloc
opératoire au moment du prélévement d’organe [39].

Lhypothése que la préservation d’un certain niveau
d’activité diaphragmatique sous ventilation mécanique
pourrait en pratique clinique limiter la faiblesse des muscles
respiratoires, méme si elle parait raisonnable, n’a pas été
confirmée pour Uinstant. La tendance actuelle a alléger le
niveau de sédation des patients de réanimation [40] pourrait
faciliter le maintien d’une activité diaphragmatique sous
ventilation. La lutte contre le stress oxydatif et ’activation
de la protéolyse, qui interviennent dans la genése de la
dysfonction diaphragmatique liée a 'immobilisation sous
ventilation ou au sepsis, grace a l'utilisation de substances
anti-oxydantes (vitamine E notamment) [41] ou antipro-
téasiques, [42] donne des résultats intéressants sur le
plan expérimental. Ces résultats n’ont cependant pas pour
’instant trouvé de traduction clinique.

Gestion du sevrage chez les patients atteints
de NMR

Il est actuellement difficile d’affirmer qu’un patient atteint
de NMR au réveil, méme si elle sévere, doit avoir une stra-
tégie de sevrage ventilatoire différente de celle des autres
patients. Le cas des patients avec NMR n’est pas envisagé
dans la derniére conférence de consensus francaise sur le
sevrage [43]. Cependant, il parait logique de chercher a
assimiler les patients atteints de NMR a ceux atteints d’une
maladie neuromusculaire préexistant a l’arrivée en réani-
mation, pour lesquels les critéres de sevrage different de
ceux appliqués a la population générale de réanimation.
Si les critéres de prérequis ne semblent pas devoir diffé-
rer de ceux utilisés chez la plupart des patients, |’épreuve
de VS elle-méme doit vraisemblablement étre poursuivie
sur plusieurs heures, et comporter la réalisation d’un GDS
en fin d’épreuve afin de dépister une hypercapnie, qui
devrait alors faire différer I’extubation. La surveillance doit
étre particulierement rapprochée dans les jours qui suivent
’extubation (unité de surveillance continue), compte tenu
du risque de dégradation respiratoire différée pouvant
nécessiter une réintubation. En cas d’échec des pre-
miéres épreuves de VS, ou de réintubation, le recours
a une trachéotomie peut étre rapidement envisagé avec
le patient, notamment s’il présente un déficit moteur
sévere.
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