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Résumé Le sevrage de la ventilation mécanique d’un patient atteint de maladie neuromuscu-
laire, notamment chronique, est parfois complexe. La ventilation non invasive et les techniques
d’aide à la toux (notamment par des in- exsufflateurs) seront les outils essentiels de la prise en
charge des patients dans cette situation. Leur utilisation sera exposée en détail dans cet article.
Lorsque l’extubation s’avère impossible, la trachéotomie n’est généralement pas l’alternative
la plus souhaitable. Après avoir essayé tous les moyens non invasifs de sevrage, on aura recours
à une limitation, voire un arrêt des thérapeutiques actives associé aux soins de confort. Nous
montrerons que la réanimation est un lieu adapté à l’arrêt des soins d’un patient insuffisant
respiratoire grave ventilé.
© 2009 Société de réanimation de langue française. Publié par Elsevier Masson SAS. Tous droits
réservés.
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Summary Weaning from mechanical ventilation in neuromuscular diseases, in particular
chronic ones, may be sometimes complicated. Non-invasive ventilation and cough assistance
(especially using in- exsufflators) are crucial tools to manage patients in this situation. Their
insufficiency;
Palliative care;
Neuromuscular
diseases;

utilization will be discussed in this article with more details. When extubation becomes impos-
sible, tracheotomy is usually not the best alternative. Thus, it should not be considered as the
only option. When all non-invasive weaning means/techniques have been tested, limitation
or discontinuation of active therapies in association with comfort and palliative care may
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Mechanical
be considered. We believe that intensive care units are appropriate places to handle such
management.
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Cough Assist® (RespironicsPhilips, Murrysville, États-Unis).
Ces appareils, très utilisés au domicile depuis 2005 en
ventilation © 2009 Société de réanimat
reserved.

Le rôle des muscles ventilatoires est crucial lors du
sevrage de la ventilation mécanique. En effet, alors que
l’assistance ventilatoire accomplit tout ou partie du tra-
vail nécessaire à la compensation des charges imposées à
l’appareil respiratoire, le retour à une ventilation sponta-
née sans assistance impose aux muscles respiratoires de
surmonter à eux seuls ces mêmes charges. Le succès du
sevrage de la ventilation mécanique dépend donc en partie
de la fonction des dits muscles ventilatoires. Par consé-
quent, un déficit de force des muscles ventilatoires est
une cause potentielle d’échec du sevrage [1]. Ce type de
déficit est typiquement rencontré chez les patients por-
teurs de maladie neuromusculaire (MNM) impliquant les
muscles ventilatoires. L’entité MNM représente un nombre
important de maladies différentes, allant d’une MNM transi-
toire d’évolution favorable comme la polyradiculonévrite de
Guillain Barré à une MNM chronique rapidement évolutive et
fatale comme la SLA. Nous discuterons dans cet article des
MNM avec atteinte des muscles ventilatoires.

Il ne faudra toutefois pas oublier que les conséquences
des MNM sur le sevrage dépassent largement le simple rôle
des muscles ventilatoires. En effet, le déficit musculaire
peut atteindre aussi les muscles impliqués dans la genèse
de la toux. À l’inverse, dans certains cas comme la para-
plégie (lésion médullaire thoracique), le déficit peut même
être strictement limité aux muscles expiratoires.

La conférence de consensus sur le sevrage de la ven-
tilation mécanique organisée en 2001 par la Société de
réanimation en langue française (SRLF) concluait le court
chapitre sur le sevrage de la ventilation chez un malade
atteint de MNM par le fait qu’il fallait souvent s’attendre
à un échec du sevrage et discuter précocement avec
l’ensemble des intervenants les alternatives à l’intubation
[2].

Notre équipe de réanimation possède une spécificité :
sa très grande proximité avec une unité de ventilation à
domicile hautement spécialisée dans la prise en charge
des patients atteints de MNM. Cette proximité, à l’origine
de liens forts, a permis en quelques années le transfert
des techniques et méthodes de ventilation à domicile au
sevrage des patients atteints de MNM et ventilés en réani-
mation. Ce transfert, fruit d’une étroite collaboration, a
permis d’améliorer très largement la gestion du sevrage des
patients atteints de MNM et de définir des conduites simples
permettant de résoudre la plupart des situations.

L’objectif de cette courte synthèse est d’exposer de
façon pragmatique les grandes lignes de cette prise en
charge au travers de l’étude des situations les plus fré-
quemment rencontrées par le clinicien. La prise en charge
des patients atteints de MNM chroniques fait l’objet de la
majeure partie de cet exposé, une petite place étant laissée
aux MNM transitoires, qu’elles soient aiguës ou subaiguës.

Enfin, nous insisterons tout particulièrement sur un outil
majeur de la prise en charge du sevrage des patients atteints
de MNM : les techniques d’aide à la toux.
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ôle crucial des techniques d’aide à la toux

ne mise au point exhaustive et pragmatique sur le sujet
été récemment publiée dans la revue Réanimation [3].

ous ne ferons que rappeler brièvement les points qui nous
emblent les plus importants.

L’effort de toux se fait en trois phases :

une inspiration d’un volume dit « prétussif » ;
une fermeture de la glotte et, enfin ;
une contraction des muscles expiratoires entraînant une
augmentation brutale de la pression intrathoracique et
permettant l’ouverture de la glotte puis l’expulsion des
sécrétions bronchiques.

Chez les patients atteints de MNM, les anomalies de
a toux peuvent résulter tout à la fois de la diminution
u volume « prétussif » par atteinte des muscles inspira-
oires (et notamment du diaphragme) et de la diminution
e l’expulsion par atteinte des muscles expiratoires (princi-
alement les muscles abdominaux). La toux doit donc être
ystématiquement évaluée avant l’épreuve de sevrage. Cela
e fait très simplement : soit subjectivement par le soignant
n demandant au patient de tousser, une toux mobilisant
eu de sécrétions et peu sonore devant être considérée
omme faible, soit objectivement en mesurant le débit de
ointe à la toux. Cette mesure peut être faite avec un débi-
ètre de pointe connecté à la sonde d’intubation [4,5].

our des raisons évidentes d’hygiène, un filtre antibacté-
ien ou une valve unidirectionnelle doit être placée entre la
onde d’intubation et le débimètre, ce qui évite au patient
’inspirer l’air contenu dans le débimètre. Nous considérons
u’une valeur inférieure à 160 l par minute doit être consi-
érée comme insuffisante et motiver dès l’extubation, le
ecours aux méthodes d’aide à la toux [6] chez un patient
ouffrant d’une MNM. Deux équipes ayant étudié l’échec
’extubation ont retrouvé des seuils de 60 [5] pour l’une
t de 35 l par minute pour l’autre [4] ; mais aucun patient
ans ces études n’avait de MNM ni ne bénéficiait d’aide à la
oux postextubation.

L’aide à la toux repose sur des techniques spécifiques
e kinésithérapie, différentes des aides classiques utili-
ées pour le désencombrement (méthodes d’augmentation
es flux expiratoires) qui visent pour leur part à réali-
er le désencombrement en deçà de la trachée. De plus,
es techniques de kinésithérapie doivent être systémati-
uement associées à l’utilisation d’appareils mécaniques
e type « insufflateur-exsufflateur », encore dénommés « in-
xsufflateur », dont le seul distribué en France est le
rance, sont paradoxalement peu répandus en réanimation.
eur utilisation a été recommandée chez le patient atteint
e MNM dans la conférence de consensus de la SRLF sur
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e sevrage de 2001 [2], dans la conférence d’experts de la
ociété française d’anesthésie-réanimation (SFAR) de 2003
7] ainsi que dans les recommandations pour la pratique
linique de la Haute Autorité de santé (HAS) sur la ges-
ion de la ventilation dans les MNM. La principale raison
our expliquer la sous-utilisation de ce type d’équipement
ar les réanimateurs est probablement le faible nombre de
ublications sur le sujet, encore anecdotiques et dans des
ituations très variées. Sancho et al. [8] l’ont utilisé avec
uccès chez six patients atteints de sclérose latérale amyo-
rophique (SLA) avant extubation, mais aussi chez un patient
ous ventilation non invasive (VNI) au long cours 24 h/24 h
t admis en réanimation pour majoration d’une insuffisance
espiratoire [9]. Dans notre expérience, l’utilisation de ces
echniques, dans le cadre d’un protocole international chez
es malades atteints de SLA avancée, nous a probablement
idé au sevrage immédiat de l’intubation postcœlioscopie
10]. Une étude multicentrique soutenue par l’Association
rançaise contre les myopathies (AFM, NemuCough) est en
ours afin de confirmer formellement le bénéfice de la tech-
ique chez des malades atteints de MNM hospitalisées en
nsuffisance respiratoire aiguë.

Si l’aide à la toux doit être systématiquement envisa-
ée, les situations de sevrage de la ventilation d’un malade
tteint de MNM sont très différentes.

aladies neuromusculaires transitoires

es trois principales MNM transitoires responsables
’insuffisance respiratoire aiguë nécessitant le recours

la ventilation mécanique sont : la polyradiculonévrite
iguë inflammatoire, la crise myasthénique aiguë et la
olyneuromyopathie de réanimation. Ces pathologies ont
n point commun majeur : la récupération ad integrum
plus ou moins long terme chez la plupart des patients.

ette issue favorable a un poids majeur dans la prise en
harge du sevrage. Pour chacune de ces trois pathologies,
e sevrage de la ventilation mécanique connaît quelques
pécificités.

a polyradiculonévrite aiguë inflammatoire ou
yndrome de Guillain Barré (PRN)

a polyradiculonévrite aiguë est la seule MNM qui bénéficie
pécifiquement de recommandations quant au sevrage de
a ventilation mécanique. La conférence de consensus sur
e sevrage de la ventilation de la SRLF de 2001 [2] se base
ur une référence unique [11] pour proposer des mesures
épétées de la capacité vitale (CV). Il est ensuite recom-
andé de débuter les épreuves de ventilation spontanée
ès que la CV est supérieure à 15 ml/kg. Enfin il est sug-
éré d’allonger considérablement la durée de l’épreuve de
entilation spontanée qui doit durer au moins 12 heures.
l est aussi recommandé et surveiller de façon rappro-
hée l’éventuelle apparition d’une hypercapnie supérieure à
5 mmHg ou de troubles de la déglutition (difficiles à évaluer

ous intubation) qui doivent faire renoncer au sevrage.

Il n’y a aucune recommandation en 2001 sur l’adjonction
’une aide à la toux que nous pourrions proposer d’ajouter
’il y a une atteinte de la toux associée en préextubation
t en postextubation immédiat pour éviter l’épuisement du
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alade. Nous manquons d’expérience sur l’utilisation de
elles méthodes sur ces sujets.

a myasthénie

es spécificités du sevrage de la ventilation mécanique dans
ette MNM sont traitées dans un chapitre spécifique publié
ans le même numéro de la revue Réanimation.

a neuromyopathie de réanimation

a neuromyopathie de réanimation est une maladie aiguë
ransitoire qui a la particularité d’être lentement résolutive.
lle est associée à une ventilation mécanique prolongée [12]
ontexte où une trachéotomie est très fréquemment réali-
ée. Le sevrage de la ventilation mécanique chez les patients
tteints de neuromyopathie de réanimation se fait donc, en
énéral, au travers d’une trachéotomie.

aladies neuromusculaires chroniques

n 2001, la conférence de consensus de la SRLF sur le sevrage
e la ventilation mécanique fait un constat d’impuissance
uant au sevrage des patients atteints de MNM chronique en
oncluant :

« Chez les patients atteints de maladies neurologiques
dégénératives, au décours de la première décompensa-
tion respiratoire, il importe d’évoquer avec le patient et
sa famille les choix thérapeutiques futurs afin de facili-
ter les décisions ultérieures ».

Ces mots restent d’actualité. Toutefois, les pratiques ont
volué et offrent maintenant des perspectives autorisant
ne certaine note d’optimisme. Nous envisageons ici les
ifférents cas de figure habituellement rencontrés par le
éanimateur et proposons des solutions pratiques (Fig. 1).

remière étape : l’épreuve de ventilation
pontanée

n dehors du cas particuliers des patients insuffisants res-
iratoires chroniques avec MNM ventilés à domicile et chez
esquels, par définition, l’épreuve de ventilation spontanée
era un échec, il convient de rester simple et de réaliser
ne épreuve de ventilation spontanée dès que les prérequis
u sevrage sont réunis [2] La durée recommandée de cette
preuve de sevrage est de 120 minutes [2].

En cas de succès, le patient est extubé. Sa prise en charge
u décours de l’extubation se distingue de celle des autres
atients par deux spécificités : la VNI prophylactique systé-
atique et l’aide à la toux.
La VNI prophylactique est recommandée au décours

e l’extubation dans la dernière conférence de consensus
grade G2+). Il ne s’agit pas de traiter une insuffisance
espiratoire aiguë postextubation, mais plutôt de la pré-

enir. Le bénéfice de cette attitude est montré chez les
atients âgés et insuffisants cardiaques [13]. Il l’est aussi
n cas de toux faible ou d’hypercapnie lors de l’extubation
14], lesquels sont presque constamment rencontrés chez
es patients souffrant d’une MNM. Ainsi, dès l’extubation,



Particularités du sevrage de la ventilation mécanique en maladie neuromusculaire 579

n ma

s
n
s
r
c
c
s
r
u
n
q

p
e
l
m
p
l
e
é
c

L
O
s

e
à
r

Figure 1 Proposition de méthode de sevrage ventilatoire d’u
invasive ; AI : aide inspiratoire.

une VNI séquentielle est débutée (par exemple, une heure
toutes les trois heures). Celle-ci peut être arrêtée si le
patient est stable dans les 48 heures suivant l’extubation.
Un relais possible avec une VNI au long cours est parfois à
envisager dès l’impossibilité de sevrer complètement cette
VNI postextubation prophylactique, qui se révèle de néces-
sité. Un contact précoce avec les équipes d’appareillages de
domicile et l’installation dès les premières 48 heures est à
envisager.

L’aide à la toux doit être systématique. Le rôle de kiné-
sithérapeute est majeur, ce qui impose de programmer
l’extubation le plus tôt possible dans la journée car les
kinésithérapeutes sont rarement disponibles en soirée ou la
nuit dans les hôpitaux de France. De plus, en complément,
l’utilisation d’un « in-exsufflateur » est souhaitable.

Deuxième étape : l’extubation avec relais par une
ventilation non invasive à domicile

L’échec de l’épreuve de ventilation spontanée n’est pas un
obstacle insurmontable. L’alternative est alors de propo-
ser une extubation immédiatement suivie de l’instauration
d’une VNI chronique. Il ne s’agit plus d’une VNI prophy-
lactique mais bel et bien de l’instauration dès l’extubation
d’une VNI à domicile. L’idée sous-jacente est que la décom-
pensation a révélé une insuffisance respiratoire chronique
passée jusqu’ici inaperçue. Le traitement de cette insuffi-
sance respiratoire est la VNI à domicile.
Le réglage de la VNI
Puisque l’on considère qu’il existe une insuffisance
respiratoire chronique sous-jacente nécessitant une assis-
tance ventilatoire chronique, les marqueurs habituels de
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lade atteint de maladie neuromusculaire. VNI : ventilation non

evrabilité ne s’appliquent plus. Par définition, le patient
e peut tenir plus de quelques secondes en ventilation
pontanée sur sonde d’intubation. Très rapidement appa-
aissent une détresse respiratoire (tirage des muscles du
ou et respiration abdominale paradoxale) et une hyper-
apnie. Il convient donc de réaliser l’épreuve de ventilation
pontanée en titrant le niveau d’aide inspiratoire de façon à
echercher le niveau d’aide minimum permettant d’assurer
ne ventilation sans signes de détresse respiratoire. Ce
iveau d’aide inspiratoire sera approximativement celui
u’il conviendra de régler sur le ventilateur.

Si le patient bénéficiait déjà d’une VNI à domicile, le
lus simple est alors de réaliser une épreuve de ventilation
n aide inspiratoire avec le niveau d’aide dont bénéficiait
e patient avant l’épisode actuel en y ajoutant arbitraire-
ent +2 cm d’H2O de façon à compenser le travail imposé
ar la sonde d’intubation. L’objectif est ensuite de venti-
er le patient au plus vite avec un ventilateur de domicile
n recherchant l’interface qui offre le confort maximal. Une
troite collaboration avec une équipe rodée à la VNI à domi-
ile est ici un atout majeur.

es autres mesures
n ne le répétera jamais assez : les mesures d’aide à la toux
ont cruciales.

Par ailleurs, il convient de se préparer avec le patient
t sa famille à l’hypothèse d’un échec de cette stratégie,
savoir une détresse respiratoire aiguë postextubation ne

épondant pas à la VNI et réunissant les critères classiques

’intubation. Il est donc indispensable de s’être entretenu
u préalable avec le patient, sa famille, les aidants et le
édecin référent afin de décider si une réintubation sera

éalisée ou si on préfèrera s’orienter vers des soins de
onfort. La trachéotomie ne doit surtout pas être envisagée
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omme solution incontournable après échec (voir Le cas
articulier de la chirurgie programmée).

roisième et dernière étape : la trachéotomie et la
imitation thérapeutique

’échec de sevrage conduit habituellement à discuter une
rachéotomie. La trachéotomie est loin d’être la solution
déale pour tous les patients. La limitation, voire l’arrêt de
ertaines thérapeutiques et des soins limités au confort sont
ouvent une alternative.

a trachéotomie
a trachéotomie est à réserver en priorité aux patients por-
eurs de MNM non évolutives telles que les tétraplégies
raumatiques secondaires à une lésion médullaire cervicale.

En cas de MNM dégénérative évolutive (SLA par exemple),
a trachéotomie n’est en général pas une solution. En effet,
lle ne fait que reculer le problème, voire le déplacer vers
’autres équipes médicales. La trachéotomie peut même
voir un effet pervers : une prolongation de vie non désirée.

La trachéotomie doit donc être discutée au cas par cas.
’équipe soignante doit accomplir un exercice difficile :

recueillir les souhaits du patient après l’avoir très claire-
ment informé de sa qualité de vie future. Les éléments à
prendre en compte doivent être de sources différentes et
ne doivent pas être recueillis par un seul et unique méde-
cin. De façon intéressante et contrairement à une opinion
plutôt négative des professionnels de santé sur la trachéo-
tomie définitive, cette dernière est plutôt bien perçue
par les patients. Ainsi, une étude récente conduite sur
dix années montre que 90 % des patients et 80 % de leurs
aidants seraient à nouveau favorables à une trachéoto-
mie [15]. Toutefois dans cette étude, il est possible que
les patients insatisfaits dans les premières années soient
négligés ;
s’enquérir très précisément de la structure dans laquelle
le patient vivra au décours de son hospitalisation.
L’absence de retour à domicile à court ou moyen terme
est un argument contre la trachéotomie puisqu’il n’existe
pour le moment que très peu de structures de long séjour
susceptible d’accueillir ces patients.

Une fois le patient trachéotomisé, le relais par un ven-
ilateur de domicile est souhaitable de façon à préparer au
lus vite le patient et sa famille à un retour à domicile.
ar ailleurs, chez les patients tétraplégiques, on discutera
’indication de modes de ventilation moins lourds, comme
a neurostimulation diaphragmatique.

Enfin, il faut se souvenir que la trachéotomie ne doit
amais être considérée comme une solution définitive. Elle
eut parfois être relayée par de la VNI, même chez des
alades grands insuffisants respiratoires et même tardi-

ement [16] mais aussi et surtout, la loi Leonetti permet
’arrêter à tout moment une assistance respiratoire sur

rachéotomie s’il s’agit du désir du malade. Cela, bien
videmment, est une situation complexe que nous ne
étaillerons pas ici.

En conclusion, quand la question d’une trachéotomie
e pose, le médecin doit avoir pour objectifs de ne pas
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rolonger la vie d’un patient qui ne le souhaite pas et de
e pas créer une situation où le malade se retrouvera en
mpasse sociale. Parfois, la décision sera d’interrompre la
entilation, ce qui entre dans le cadre de l’arrêt des soins.

a limitation et l’arrêt des thérapeutiques
’arrêt des soins est une situation à envisager dès la réani-
ation, cela y est faisable même de façon programmée. S’il
eut être avancé que les conditions de fin de vie n’y sont
as optimales (bruit, permanence des soins, etc.), d’autres
rguments peuvent être avancés pour penser qu’il s’agit du
ieu idéal pour l’arrêt des soins d’un insuffisant respiratoire
ous ventilation mécanique (présence médicale ou infir-
ière permanente pour la famille, présence d’une équipe
aîtrisant le matériel de ventilation, avec gestion notam-
ent des alarmes, ajustement rapides des substances).
L’American Thoracic society [17] a publié récemment

es recommandations sur la fin de vie des insuffisants res-
iratoires chroniques. Toutes les étapes de l’extubation y
ont décrites. Il y est bien précisé que l’arrêt des soins
eut se faire, et se fait depuis longtemps dans des réani-
ations, mais il y est écrit qu’en cas de manque de lits,

e malade pourra (devra ?) poursuivre les soins dans une
utre structure. Il faut rester prudent avec cette attitude
ui peut entraîner des souffrances importantes du patient,
e la famille et du personnel soignant de l’équipe quittant
e patient ou le recevant.

e cas particulier de la chirurgie programmée.

out patient atteint de MNM doit faire l’objet d’une explora-
ion fonctionnelle respiratoire préopératoire. En l’absence
’insuffisance respiratoire, voire même en l’absence
’atteinte des muscles inspiratoires, il convient quand
ême de s’assurer de la bonne qualité de la toux. Un déficit
e la toux pourra compromettre l’extubation. Des aides à la
oux, manuelles ou mécaniques, doivent être utilisées dès
’extubation, ce jusqu’à épuisement des sécrétions postopé-
atoires.

En cas d’insuffisance respiratoire préexistante,
’anesthésie et le geste chirurgical restent possibles.
insi, une chirurgie orthopédique (tibia) sans curares a été
éalisée chez un patient atteint de SLA compliquée d’une
tteinte respiratoire sévère (CV = 54 % de la théorique) [18].
ans le cadre d’une étude multicentrique internationale
valuant le bénéfice de l’implantation d’un stimulateur
iaphragmatique par voie cœlisoscopique chez les patients
tteints de SLA avec une atteinte respiratoire parfois
évère (mais CV > 45 %), 105 patients ont bénéficié d’une
nesthésie générale qui a pu systématiquement être suivie
’une extubation sans aucun transfert en réanimation [10].
es patients n’étaient pas curarisés et ils ont largement
énéficié d’aide à la toux et de VNI. Enfin, Il a été montré
ans la myopathie de Duchenne de Boulogne qu’une CV
nférieure à 30 % ne doit pas être un critère contre indiquant
a chirurgie [19].

De façon pragmatique, il convient d’avoir recours aussi
argement que possible à la VNI en postopératoire, éventuel-

ement même avec le ventilateur et le masque du patient
10,19]. Enfin, certains gestes chirurgicaux tels que la gas-
rostomie peuvent être réalisés sous couvert de VNI [20—22].
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Conclusion

Le sevrage de la ventilation mécanique d’un malade atteint
d’une MNM est parfois complexe. La VNI et les tech-
niques d’aide (notamment par des in-exsufflateurs) sont des
outils essentiels de la prise en charge des patients dans
ces situations. Lorsque l’extubation s’avère impossible, la
trachéotomie n’est souvent pas l’alternative la plus sou-
haitable. On aura alors recours à une limitation, voire un
arrêt des thérapeutiques associés à des soins de confort. La
réanimation est paradoxalement un lieu apportant une cer-
taine sérénité dans l’arrêt des soins d’un patient insuffisant
respiratoire grave ventilé.
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