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introduction – physiologie respiratoire

SEP
SLA
Amyotrophie spinale
syndrome d’Ondine
lésion traumatique cervicale haute

cervicarthrose
Sd Guillain-Barré
PRN chronique

Maladie de Charcot-Marie-Tooth
Sd Parsonage etTurner

Myasthénie

Dystrophie musculaire (Duchenne)
Dystrophie myotonique (Steinert)
Myopathie (Maladie de pompe, 
calpaïnopathie …)



introduction – maladies neuromusculaires

 Ambrosino, Eur Respir J, 2008



introduction – maladies neuromusculaires
Maladies neuromusculaires age de début atteinte respiratoire particularité

avec insuffisance respiratoire aigue

Syndrome de Guillain Barré variable variable VNI si déglutition OK

Myasthénie variable lors des crises VNI si déglutition OK

avec insuffisance respiratoire chronique, rapidement progressive ou fatale
SLA 25-80 ans constante, rapide dépendance 

Amyotrophie spinale type I <1 mois ~ constante, lente dysphagie,inhlatation
scoliose

Dystrophie musculaire de 
Duschenne

jeune ado constante, lente dysphagie précoce,
inhalation

avec insuffisance respiratoire chronique, variable ou lentement progressive 

Maladie de Steinert adulte jeune commune SAOS, apnée centrale

Maladie de Charcot Marie Tooth variable rare asymptomatique

Maladie de Pompe (tardif) variable 30% patients inaugurale

adapté de Boentert, Curr Opin Neurol 2017



introduction – physiopathologie de la SLA

Rowland, N Engl J Med, 2001



évaluation clinique

• symptôme respiratoire
ü dyspnée : effort excessif, soif d’air (mMRC, parole, 

repas, transfertà

ü orthopnée, antépnée

ü  toux inefficace

• pattern respiratoire = phénomène 
compensatoire
ü recrutement inspiratoire des muscles du cou

ü respiration abdominale

ü tachypnée en décubitus

• événements respiratoires nocturnes
ü  sommeil fragmenté avec réveils nocturnes, 

somnolence

ü  céphalées matinales

Bourke, Neurology, 2001
Boentert, Curr Opin Neurol 2017Attali, Am J Respir Crit Care Med 1997

Lechtzin, Respir Care, 2006



ALS patients

Similowski, Eur Respir J, 2000

évaluation clinique



Lechtzin, Chest, 2002

respiration abdominale paradoxale et recrutement des muscles du 
cou associés significativement à une Pdi-sniff basse dans la SLA

évaluation clinique



le score de Borg en décubitus (cut-off à 3) prédit la faiblesse des 
muscles inspiratoire dans la SLA

Just, Eur Resp J, 2010

évaluation clinique



évaluation clinique

•  débit de pointe à la toux : 
ü muscles inspiratoires/expiratoires

ü  muscles bulbaires

• DEP toux (PCF) doit être régulièrement 
mesuré dans les MNM

• PCF<270 L/min : introduction d’une assistance 
mécanique

• PCF<160 L/min : clairance inefficace 
(pneumopathie, atelectasie, insuffisance 
respiratorie)

kinésithérapie (aide manuelle)
insufflation-exsufflation

Bott, Thorax, 2009



évaluation clinique

Racca, Minerva Anest, 2010
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évaluation fonctionnelle respiratoire - spirométrie

• CV assis indicateur de 
ü  pronostic

ü critère de VNI (seuil à 50%)

ü  objectif dans les études de recherche

• Vitesse de déclin de la CV assise :
ü  SLA : 3.1 - 3.5% par mois !!!

ü  dystrophie musculaire de Duchenne : 4.5 - 8% par an

ü  Maladie de Pompe : 0.9 % par an

• limites : 
ü mécanismes compensatoires

ü atteinte bulbaire

• chute de la CV >20% en position allongée : faiblesse 
diaphragmatique

Polkey, Thorax, 1995 Black, Thorax, 1971Fromageot, ArchPhys Med Rehabil, 2001



évaluation fonctionnelle respiratoire - spirométrie

Lechtzin, Chest, 2002

•  CV allongée : mieux corrélée avec Pdi-sniff
•   CV allongée : faiblesse diaphragmatique

R2=0.76R2=0.48



Ragette Thorax 2002

évaluation fonctionnelle respiratoire - spirométrie

événements respiratoires et 
hypoventilation nocturnes fortement 
corrélés avec CV allongé dans les 
myopathies



évaluation fonctionnelle respiratoire – pressions inspiratoires max

Maximal inspiratory pressure (MIP) Sniff Nasal Inspiratory 
Pressure (SNIP)

plateau > 1 sec durée < 0.5 sec



évaluation fonctionnelle respiratoire – pressions inspiratoires max

• MIP 
ü survie : MIP<60 cmH2O prédit la survie à 18 mois 

dans la SLA

ü  qualité de vie :
ü Relation avec SF36 dans la SLA 

ü corrélation avec la fatigue dans le syndrome post-polio

ü  cutoff à 50%  pour la somnolence dans la SLA

Schoser, Ophanet, 2017



évaluation fonctionnelle respiratoire – pressions inspiratoires max

Relation entre RMS (moyenne de MIP et MEP) et hypoventilation 
alvéolaire dans polymyosite et myopathies proximales

Braun, Thorax, 1983



évaluation fonctionnelle respiratoire – pressions inspiratoires max

SNIP principal déterminant de la CV dans MNM (myopathies, 
CMT, SMA, myasthenia gravis), meilleure que MIP à la CRF

Stefanutti, Am J Respir Crit Care Med, 2000



évaluation fonctionnelle respiratoire – pressions inspiratoires max

cut-off=34 cmH2O

SNIP>51 cmH2O

SNIP=18-51 cmH2O

SNIP<18 cmH2O

SNIP facteur prédictif de décès et de trachéotomie dans la SLA 
(cut-off à 34 cmH2O)

Capozzo, J Neurol, 2015



évaluation fonctionnelle respiratoire – pronostic

Schmidt, Muscle &Nerve, 2006

CV assis CV couché

MIP MEP

1- VC<50%
2- VC=51-65%
3- VC=66-80%
4- VC>80%

1- MIP> -25
2- MIP= -25 - 50
3- MIP= -50 - 70
4- MIP > -70

1- MEP< 25
2- MEP= 25-50
3- MEP= 50-70
4- MEP > 70



évaluation fonctionnelle respiratoire – pronostic

Boentert, Curr Opin Neurol 2017

 nécessité de combiner les mesures: 
ü  spirométrie (assis & couché), 
ü MIP, MEP & SNIP  
ü  PCF



évaluation nocturne – hypoventilation alvéolaire

•  gaz du sang diurne : phénomène 

compensatoire diurne

• oxymétrie nocturne : reflet indirect

•  capnographie nocturne 

•  polysomnographie – retentissement sur le 

sommeil, spécifique

Arnulf, Am J Respir Crit Care Med, 2000
Kim, PloS One, 2011

Boentert, Curr Opin Neurol 2017



évaluation nocturne – hypoventilation alvéolaire

constante de temps longue

infaisable en routine

reflet indirect
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évaluation nocturne – oxymétrie nocturne

temps passé à SpO2<90%, pathologique si pourcentage >  5%



évaluation nocturne – oxymétrie nocturne

Limites : parenchyme normal dans MNM



évaluation nocturne – capnographie nocturne

vasodilatation
artérialisation 
du lit capillaire

Equation Henderson-Hasselbach 
pH=6,1+log (HCO3-/0,3*PCO2)

électrode de Severinghaus 
(sensible au pH – solution électrolytique)

sonde chauffante



évaluation nocturne – capnographie nocturne



évaluation nocturne – capnographie nocturne
hypercapnie [2] : PtcCO2>49 mmHg ≥10% temps total
hypercapnie [3] : picPtcCO2>55 mmHg

Ogna, Front Med, 2016



évaluation nocturne – polysomnographie



critères d’indication de VNI



critères d’indication de VNI - SLA

présence de symptômes liés à l’hypoventilation alvéolaire nocturne ou diurne ou des signes de dysfonction 
diaphragmatique associés à un des critères objectifs suivants :

1) une PaCO2 > 45 mmHg et/ou
2) une Capacité Vitale < 50 % de la théorique et/ou
3) plus de 5 % du temps d’enregistrement nocturne en dessous de 90 % de SpO2 en l’absence de syndrome d’apnées du 
sommeil obstructif évident et/ou 5 minutes consécutives avec une SpO2 < 89 %. Toutefois ce dernier critère est 
considéré comme très tardif ;
4) une PImax et une SNIP < 60 % de la valeur prédite plutôt que la valeur fixe de 60 cm H2O du consensus.



critères d’indication de VNI - SLA

 Andersen, Eur J Neurol, 2012



critères d’indication de VNI – Dystrophie de Duchenne

 Bushby, Lancet Neurol, 2010



conclusions

•  évaluation clinique : 
ü signe de dysfonction diaphragmatique et 

d’hypoventilation

ü  mesure du DEP toux 

•  évaluation fonctionnelle au lit: 
ü spirométrie (assis et couché) avec masque facial (si atteinte 

bulbaire)

ü  MEP, MIP et SNIP

•  à quelle fréquence ?
ü  3 mois : SLA

ü  6 à 12 mois: neuropathie, SEP, myopathies et 
dystrophies musculaires



conclusions

 Ambrosino, Eur Respir J, 2008
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